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ANOTACE 

Tato bakalářská práce se věnuje popisu anémií a možnostem jejich léčby. Dále se práce zabývá 

fyziologií erytrocytů a popisem hemoglobinu, který je jejich součástí. Nechybí zde také popis 

změn morfologie, které mohou u erytrocytů nastat a také laboratorní parametry popisující 

červené krvinky.  
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TITLE 

Description Of Anemia And Their Treatment Options 

ANNOTATION 

This bachelor’s thesis deals with description of anemia and their treatment options. The thesis 

further deals with physiology of erythrocytes and description of hemoglobin, which is a part of 

them. There is also a description of changes in erythrocytes morphology and laboratory 

parameters that describe the erythrocytes.  
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ÚVOD 

Anémie jsou chorobné stavy, kdy koncentrace hemoglobinu a/nebo počet červených 

krvinek je nižší, než bývá za běžného stavu a nedostačuje k uspokojení fyziologických potřeb 

daného jedince. Jedná se o nejčastější onemocnění krvetvorby postihující téměř třetinu 

populace.  

Bakalářská práce uvádí informace o vybraných typech anémií, které se mohou u jedinců 

vyskytnout. Pro lepší pochopení daného tématu je v práci definována fyziologie erytrocytů 

zaměřená na morfologickou a strukturální složku erytrocytů a také na erytropoézu, která je 

nezbytná pro vývoj krvinek. Hemoglobin tvoří důležitou součást erytrocytů, proto je v této práci 

věnovaná část i tomuto metaloproteinu. Pro laboratorní diagnostiku jsou nezbytně potřebné 

laboratorní parametry pro stanovení erytrocytů, proto jsou i tyto parametry v bakalářské práci 

popsány. Další část je zaměřená na morfologické změny červené řady, které mohou u erytrocytů 

nastat.  

Hlavní cílem této bakalářské práce je shrnutí poznatků o vybraných typech anémií, 

přičemž je kladen důraz na patogenezi, na klinické projevy a na možnosti diagnostiky. Na závěr 

byly popsány možnosti léčby těchto anémií.  
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1 Fyziologie erytrocytů  

Erytrocyty (RBC – red blood cells), běžně známé jako červené krvinky, jsou malé 

bezjaderné buňky s průměrem asi 7–8 µm. Jejich tloušťka je přibližně 2,5 µm a průměrný objem 

je 90 fl. Povrchová plocha tvoří cca 140 µm2.  Jedná se o buňky, které představují hlavní 

buněčnou složku cirkulující krve. Erytrocyty zaujímají 40–45 % objemu celé krve. (Pecka, 

2006b; Adewoyin, 2019; Kinnunen, 2011) 

Hlavní funkcí erytrocytů je transport kyslíku z plic do tkání a následný přenos oxidu 

uhličitého z tkání do plic k výdechu. V plicních kapilárách váže červená krvinka hemoglobin, 

který obsahuje vdechnutý kyslík. V tomto případě se jedná o oxyhemoglobin. Tyto erytrocyty 

bohaté na kyslík pak putují tepnami až do krevních kapilár, kde se kyslík uvolňuje 

z hemoglobinu a difunduje do tkání. Současně dochází k vazbě oxidu uhličitého na hemoglobin 

a vytváří se deoxyhemoglobin. Krvinky bohaté na oxid uhličitý pak putují žilní krví směrem 

k srdci a odtud do plic a v nich, respektive v plicních kapilárách, dochází k uvolnění CO2 

z hemoglobinu výměnou za novou dávku kyslíku. (Vasković, 2022; Barbalato, 2021; Benedik, 

2014) 

1.1 Struktura a morfologie erytrocytů  

Erytrocyty jsou známé tím, že mají oproti jiným lidským buňkám atypickou strukturu. 

Erytrocyty mají totiž za fyziologického stavu bikonkávní tvar. Tento tvar napomáhá schopnosti 

erytrocytů prostupovat drobnými krevními cévami a tím dodávat kyslík do orgánů a tkání. 

Červené krvinky jsou také bezjaderné, naplněné hemoglobinem. Ten je schopen transportovat 

kyslík a oxid uhličitý mezi plícemi a tkáněmi. (Viallat, 2014; Klinken, 2002) 

Na rozdíl od jiných buněk erytrocyty neobsahují jádro, mitochondrie, Golgiho organely 

a endoplazmatické retikulum, jelikož tyto organely ztratily během procesu erytropoézy. 

Absence těchto nitrobuněčných organel ponechává prostor pro stovky milionů molekul 

hemoglobinu nalezených v erytrocytech. Jediné zbývající struktury jsou cytoplazma, která je 

uzavřena okolní buněčnou membránou. (Vasković, 2022; Risinger, 2020; Yoshida, 2019) 

1.2 Erytropoéza  

Erytropoéza je proces tvorby nových červených krvinek. Tento proces je jedním 

z dílčích procesů hematopoézy probíhající v kostní dřeni. Všechny zralé erytrocyty mají 

omezenou životnost, proto je nutné, aby existovala obnovitelná zásoba progenitorových buněk, 

které by nahradily staré buňky. Multipotentní kmenové buňky vytvořené během embryonálního 
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období mají schopnost se diferencovat na myeloidní a lymfoidní progenitorové buňky. 

(Crumbie, 2022) 

Proces tvorby červených krvinek vychází ze společné linie, respektive z kmenové buňky 

s megakaryopoézou a dále samostatně postupuje od erytroidního prekurzoru BFU-E (Burst 

Forming Unit-Erytropoesis – erytroidní buňky tvořící jednotku erytroidů přes CFU-E 

(Colony Forming Unit-Erythroid – kolonie tvořící jednotka) k již morfologicky 

diferencovatelným proerytroblastům. Další diferenciace pak probíhá přes bazofilní, 

polychromatofilní a ortochromní erytroblasty k retikulocytům. (Penka, 2011, s. 17; 

Kaushansky, 2016) Pro lepší pochopení je celý proces tvorby erytrocytů znázorněn na 

obrázku 1.  

 

Obrázek 1: Vývojová řada erytrocytů (Kaushansky, 2016) 

Zásadní roli v procesu erytropoézy má několik cytokinů a růstových faktorů. 

Erytropoetin (EPO) je jedním z nejlépe prostudovaných cytokinů, který umožňuje přežití a 

proliferaci maturujících erytroidních buněk počínaje progenitorem CFU-E až pozdější fáze 

zraní. EPO interaguje jako ligand pro specifický receptor erytropoetinu nacházející se převážně 

na erytroidních prekurzorech. Strukturálně se jedná o glykoprotein se čtyřmi sacharidovými 

zbytky, který je produkován v peritubulárních buňkách v proximální tubulární oblasti ledvin. 

Produkce EPO je primárně regulována přívodem kyslíku, vzhledem k jeho požadavkům na 

kyslík. Tato hladina je detekována specializovánými buňkami v ledvinách. Podmínky, které 

způsobují snížení dodávky kyslíku, stimulují poté produkci erytropoetinu. Jedná se například o 

pobyt ve vysokých nadmořských výškách nebo o plicní onemocnění. (Arias, 2017; 

Nandakumar, 2016; Fried, 2009) 

Nejčasnější identifikovanou buňkou erytropoézy je tzv. BFU-E. Jedná o velmi nezralé 

blasty, s vysokým nukleo/cytoplazmatickým poměrem a výraznými nukleoly. CFU-E jsou 
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zralejší blasty, jejichž proliferace je plně závislá na EPO. Tyto buňky nesou na svém povrchu 

četné receptory pro erytropoetin. (Penka, 2011) 

1.2.1 Proerytroblasty 

Erytroidní prekurzor CFU-E se diferencuje na proerytroblast. Morfologicky se jedná o 

velké buňky, které jsou nepravidelně zaoblené nebo mírně oválné. Jádro zaujímá přibližně 80 % 

celkové plochy buňky a obsahuje hrudkovitý chromatin, v tomto stádiu bývají přítomné 

nukleoly. Vlivem přítomnosti vysoké koncentrace polyribozomů má cytoplazma 

charakteristické intenzivní bazofilní zbarvení. Proerytroblasty také obsahují jedno až více 

nukleolů. V buňkách je přítomen feritin jak difuzně, tak i v podobě organel, nazývaných 

siderozomy. (Penka, 2011; Kaushansky, 2016) 

1.2.2 Bazofilní erytroblasty 

Bazofilní erytroblasty jsou svou velikostí o něco menší než proerytroblasty. U těchto 

buněk je stále vysoký nukleo/cytoplazmatický poměr. Jádro zabírá tři čtvrtiny plochy buňky, 

struktura je v tomto stádiu hrubší, většinou bez nukleolů. V cytoplazmě jsou přítomné velmi 

četné polyribozomy, díky tomu je cytoplazma stále sytě bazofilní. (Penka, 2011; Kaushansky, 

2016; Breton-Gorius, 1976) 

1.2.3 Polychromatofilní erytroblasty 

S postupnou diferenciací dochází k progresivnímu zmenšování buňky, také dochází 

k pyknotizaci jádra erytroblastů a postupné změně barvy cytoplazmy od sytě modré přes 

polychromatofilní, tato změna cytoplazmy je způsobena nárůstem hemoglobinu. U 

polychromatofilních erytroblastů bývá jádro kulaté, výrazně kondenzované. Jedná se o poslední 

stádium vývoje červených krvinek, které je ještě schopné mitózy. (Penka, 2011; Villatoro, 

2019) 

1.2.4 Ortochromní erytroblasty  

Ortochromatické erytroblasty jsou nejmenší elementy z erytroblastické řady. Jádro 

v tomto stádiu zabírá přibližně jednu čtvrtinu plochy buňky a je silně pyknotické, bývá 

excentricky uloženo. Cytoplazma má u těchto buněk růžové (eosinofilní) zabarvení, ale může 

se jevit i jako mírně namodralá v důsledku neúplné hemoglobinizace. Aktivním procesem tzv. 

extruzí jádra za účasti aktinových filament, se ortochromní erytroblast dále vyvíjí v retikulocyt. 

(Penka, 2011; Villatoro, 2019; Kaushansky, 2016) 
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1.2.5 Retikulocyty 

Retikulocyty jsou nezralé elementy, které mají velikost o něco větší než zralé erytrocyty, 

mají nepravidelný tvar, jsou produkované v kostní dřeni a uvolňované přes endoteliální póry 

dřeňových sinusoid do periferní krve, kde dozrávají na zralé červené krvinky během 1 až 2 dnů. 

Retikulocyty procházejí velkým množstvím strukturálních změn, než se diferencují na zralé 

RBC. Proces tvorby retikulocytů začíná v kostní dřeni v důsledku enukleace erytroblastů 

v pozdním stádiu. Pro tvorbu zralých erytrocytů je nezbytné, aby retikulocyt ztratil 20 % své 

plazmatické membrány, veškeré zbytkové organely a také selektivně odstranil, popřípadě 

redukoval, své cytoplazmatické membránové proteiny, které erytrocyt nevyžaduje. (Penka, 

2011; Rai, 2022; Stevens-Hernandez, 2022) 

1.3 Membrána erytrocytů 

Erytrocyt prochází v průběhu svého života velkými elastickými deformacemi při 

průchodu úzkými krevními cévami. Flexibilita červené krvinky je primárně způsobena 

buněčnou membránou.  Do membrány může omezeně pronikat voda a některé anionty, ale 

zabraňuje úniku kationtů a bílkovin. (Pecka, 2006b) 

Membrána je dvourozměrná struktura, která se skládá z lipidové dvojvrstvy, 

z integrovaných proteinů a z membránového cytoskeletu. Membrána obsahuje vodu (19,5 %), 

proteiny (39,5 %), lipidy (35,1 %) a sacharidy (5,8 %). (Li, 2014; De Oliveira, 2010) 

1.3.1 Membránové lipidy 

Hlavními zástupci jsou fosfolipidy a cholesterol, ty jsou v membráně zastoupeny 

přibližně ve stejném poměru tak jako i malé množství glykolipidů. Z fosfolipidů to jsou 

fosfatidylethanolaminy, fosfatidylseriny, které jsou umístěny téměř výhradně ve vnitřní straně 

lipidové dvojvrstvy. Zatímco sfingomyeliny a fosfatidylcholiny se nacházejí častěji na vnější 

straně dvojvrstvy, v této části jsou s nimi přítomny i glykolipidy. (De Oliveira, 2010; Fábryová, 

2010) 

Přítomnost lipidů v lipidové dvojvrstvě je nezbytná pro udržení tvaru zralých červených 

krvinek. Cholesterol se v membráně nachází ve volné formě, bývá také hydrofobní a je 

nezbytný pro tekutost membrány. Cholesterol je distribuován mezi oběma stranami dvojvrstvy 

ve stejném poměru, naopak přítomné lipidy jsou distribuovány asymetricky. (De Oliveira, 

2010; Fábryová, 2010) 
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Dospělé erytrocyty nejsou schopny tvorby nových lipidů, proto jsou odkázány na lipidy, 

které byly vytvořené už v kostní dřeni, ale i přes tento fakt dochází v malé míře k výměně 

mastných kyselin a lipidů s okolním prostředím. (Fábryová, 2010) 

1.3.2 Membránové proteiny 

Tvar zralých erytrocytů je určen především membránovými proteiny, zejména 

spektrinovou sítí, ale také i obsahem lipidové dvojvrstvy. Membránové proteiny přítomné 

v erytrocytech se dělí do dvou skupin podle toho, jak snadno lze proteiny od membrány oddělit. 

Proteiny, které lze snadno izolovat extrakcí s vysokým nebo nízkým obsahem soli nebo za 

pomocí vysokého pH, se nazývají periferní (cytoskeletové) proteiny. Druhou skupinu tvoří 

integrální proteiny transmembránové, ty lze extrahovat pouze agresivními činidly, jelikož 

jsou tyto proteiny silně zabudovány do lipidové dvojvrstvy. (De Oliveira, 2010; Fábryová, 

2010) 

Membránové proteiny erytrocytů lze také rozdělit z hlediska funkce proteinů do tří 

skupin: 

a) cytoskeletální proteiny (spektrin, ankyrin a protein 4.1), 

b) integrální membránové proteiny (protein 3 a glykoforiny), 

c) kotvící proteiny (ankyrin a protein 4.2). (De Oliveira, 2010) 

1.3.2.1 Integrální membránové proteiny  

Nejdůležitějším transmembránovým proteinem je protein 3. Hlavní úlohou tohoto 

proteinu je regulace výměny iontů, hraje také důležitou roli při stárnutí erytrocytů. Protein 3 

má N-terminální cytoplazmatickou doménu, která je zodpovědná za hlavní membránové kotvící 

místo cytoskeletu, proto je velmi důležitý pro flexibilitu červených krvinek. Tato doména je 

místem pro vazbu ankyrinu, proteinů 4.1 a 4.2 a také vazbu hemoglobinu. (Fábryová, 2010) 

Glykoforiny jsou proteiny, které mají významné zastoupení v integrálních proteinech, 

dají se rozdělit do dvou skupin: glykoforiny A a B a glykoforiny C a D. Tyto proteiny jsou 

známé hlavně v imunohematologii, jelikož tvoří strukturální základ pro různé krevní skupiny, 

jako jsou Kell, Duffy, mají také úzký vztah k Rh skupině. (De Oliveira, 2010; Fábryová, 2010) 

1.3.2.2 Periferní cytoskeletové (membránové) proteiny 

Cytoskelet červených krvinek se skládá z několika důležitých proteinů, které vytvářejí 

vláknitou síť umístěnou pod lipidovou dvojvrstvou. Tato síť se skládá ze spektrinu, ankyrinu, 

aktinu a proteinů 4.1. (Smith, 1987) 
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Spektrin je nejdůležitější membránový protein, který se skládá ze dvou podjednotek – 

alfa a beta. Tyto podjednotky se do sebe zaplétají a tvoří dimery, které se dále formují až do 

tetramerů a oligomerů, ty v konečném stadiu vytvářejí silnou elastickou strukturu. Hlavní 

funkcí tohoto proteinu je nejen udržení tvaru membrány, ale je také oporou pro lipidovou 

dvojvrstvu a integrální proteiny. (Fábryová, 2010) 

Ankyrin je kotvící protein, který váže vnější doménu proteinu 3 a vnitřní vazbou 

spektrin, tím vytváří spojení mezi integrálními a membránovými proteiny. (De Oliveira, 2010; 

Smith, 1987) Obrázek 2 vyobrazuje membránu erytrocytů. 

 

Obrázek 2: Schéma erytrocytární membrány (Fábryová, 2010) 

1.4 Metabolismus erytrocytů  

Erytrocyty potřebují během svého života dostačené množství energie k udržení mnoha 

životně důležitých buněčných funkcí. Musí udržovat potřebnou glykolýzu, také udržovat 

gradient elektrolytů mezi plazmou a cytoplazmou červených krvinek za pomocí aktivity 

membránových pump řízených adenosintrifosfátem (ATP), musí chránit metabolické enzymy, 

hemoglobin a membránové proteiny před oxidativní denaturací. Hlavním zdrojem energie pro 

červené krvinky je glukóza. (Sakalová, 1995; Van Wijk, 2005) 

V časných stádiích vývoje erytrocytu probíhá i metabolismus bílkovin, který je potřebný 

pro správné složení hemoglobinu a membrány. V průběhu diferenciace červené krvinky klesá 
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zásoba enzymů bílkovinné povahy a v zralém stádiu obsahuje pouze enzymy potřebné na 

přeměnu cukrů, tvorbu ATP a 2,3-difosfoglycerátu (2,3-DPG). (Sakalová, 1995) 

Zralým erytrocytům chybí oxidační enzymy, které jsou přítomné v mitochondriích, 

proto nemohou využívat proces aerobní glykolýzy k získávání energie z glukózy ve velkém 

množství, ale jsou odkázány k anaerobnímu zpracování glukózy na ATP tzv. Embden-

Meyerhofovou dráhou. Proces aerobní glykolýzy krvinky využívají jen ve velmi malém 

procentu. (Pecka, 2006b; Brown, 1996) 

1. Embden-Meyerhofova dráha 

Za fyziologického stavu je 90 % glukózy katabolizováno anaerobní glykolýzou na 

pyruvát nebo laktát. V kroku, který je katalyzován enzymem glyceraldehyd-3-

fosfátdehydrogenázou dochází ke vzniku redukčního potenciálu ve formě 

nikotinamidadenindinukleotidu (NADH). Tohoto kroku lze využít k redukci methemoglobinu 

na hemoglobin pomocí enzymu NADH-cytochrom b5 reduktázy. V případě, že k této reakci 

dojde, je konečným produktem anaerobní glykolýzy pyruvát. Pokud však NADH není 

reoxidován, využívá se v posledním kroku glykolýzy enzym laktátdehydrogenáza, který 

redukuje pyruvát na laktát. (Van Wijk, 2005) 

2. Rapaport-Lueberingova dráha 

Tato odnož od Embden-Meyerhofové dráhy poskytuje nízkomolekulární látku 2,3-

DPG, ten se získává přeměnou 1,3-DPG. Jedná se o krok, který je katalyzován enzymem 

difosfoglycerátmutázou. 2,3-DPG je důležitý regulátor kapacity přenosu kyslíku u červených 

krvinek. Tato cesta na rozdíl od Embden-Meyerhofové, neposkytuje ATP, ale moduluje úroveň 

2,3-DPG. (Pecka, 2006b; Brown, 1996) 

V případě, že se v periferní tkáni nachází zvýšené množství deoxyhemoglobinu, 

dochází k stimulaci glykolýzy a hladina 2,3-DPG začíná stoupat. Výsledkem této reakce je 

vazba 2,3-DPG s přítomným deoxyhemoglobinem, díky tomu hemoglobin odolává vazbě na 

kyslík. Tato snížená afinita hemoglobinu ke kyslíku zvyšuje uvolňování kyslíku do tkání. 

(Brown, 1996) 

1.5 Fyziologický zánik erytrocytů  

V okamžiku, kdy krvinka začne stárnout, dochází k pozvolnému poklesu glykolýzy a 

tím i k poklesu buněčného dýchání.  Za poznávací znak stárnutí buňky lze považovat i klesající 

aktivitu enzymů anaerobní glykolýzy. V případě nedostatečné produkce 2,3-DPG dochází 

k nárůstu methemoglobinu, tedy oxidované formy hemoglobinu, který je z funkčního hlediska 
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bezcenný. S poklesem glykolýzy nastává stagnace tvorby ATP, tím i stárnutí membrány 

erytrocytů. (Fábryová, 2010; Sakalová, 1995) 

Dochází k tomu, že červená krvinka zmenšuje svou velikost a její membrána se 

ztenčuje. Erytrocyt přestává mít svůj bikonkávní tvar a dostává tvar kulovitý (sférický). Takto 

změněný erytrocyt se obtížně pohybuje v kapilárním řečišti, proto dochází k jeho záchytu 

zejména ve slezině, kde je fagocytován pomocí makrofágů. (Pecka, 2006b; Sakalová, 1995) 

Není doposud přesně známo, co je konkrétním signálem pro aktivování makrofágů, 

které poté fagocytují poškozené erytrocyty. Mohlo by to být způsobené zvýšeným množstvím 

imunoglobulinů přítomných na buněčném povrchu, ale není to jednoznačné. S největší 

pravděpodobností je důvodem pro aktivaci makrofágů přesun fosfatidylserinu z lipidové 

dvojvrstvy na buněčný povrch erytrocytu. (Fábryová, 2010) 
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2 Hemoglobin 

Hemoglobin je klíčový protein v erytrocytech, který tvoří až 95 % obsahu proteinů 

obsažených v krvinkách. Primární funkci Hb je transport kyslíku z plic do tkání, vázání a 

následné uvolňování kyslíku kooperativním způsobem. Může se vyskytovat v několika formách 

– fetální, embryonální, dospělý.  Všechny tyto formy mají identickou prostetickou skupinu, liší 

se pouze ve globinové části. (Fábryová, 2010; Ahmed, 2020; Dybas, 2020) 

Molekula hemoglobinu obsahuje čtyři globinové řetězce, ty sestávají ze dvou 

identických párů odlišných polypeptidových řetězců. Každý řetězec může mít 141–146 

aminokyselin, variace v těchto aminokyselinách dává vzniknout různým typům 

polypeptidových řetězců. Každý globinový řetězce je rozdělen do osmi šroubovic, které jsou 

odděleny sedmi nehelikálními segmenty. Na každý polypeptidový řetězec je připojená jedna 

prostetická skupina (hem) a s ní atom železa. Základem každé hemové molekuly je 

protoporfyrin IX, ten se skládá ze čtyř pyrolových kruhů, které jsou cyklicky spojené pomocí 

methinového můstku. Atom železa se inkorporuje do středu tetrapyrolového kruhu ve formě 

Fe2+ pomocí enzymu hemsyntetázy. Molekula železa v centru hemu může vázat a uvolňovat 

kyslík, čímž umožňuje transport kyslíku v organismu. (Penka, 2011; Otto, 2020; Whitehouse, 

2004) 

HbA1 typ hemoglobinu je nejběžnější formou vyskytující se u zdravých dospělých 

jedinců, obsahuje dvě α a dvě β globinové jednotky. HbA2 je tvořen dvěma α a dvěma δ 

podjednotkami, jedná se o méně běžnou formou hemoglobinu u dospělých. Poslední typem 

hemoglobinu je HbF – fetální hemoglobin, který je produkován plodem během gravidity, 

obsahuje dvě α a dvě γ podjednotky. Vyznačuje se tím, že má oproti HbA1 silnější afinitu ke 

kyslíku, což umožňuje kyslíku přechod z mateřského oběhu do oběhu plodu přes placentu. 

(Sakalová, 1995; Farid, 2021) 

2.1 Syntéza hemoglobinu 

Produkce globinového řetězce probíhá v cytosolu červených krvinek, a to pomocí 

genetické transkripce a translace. Přítomnost hemu indikuje transkripci globinového genu. 

Geny pro tvorbu alfa řetězců se nacházejí na chromozomu 16 a geny potřebné pro beta řetězec 

jsou přítomné na chromozomu 11. (Farid, 2021) 

Syntéza hemu probíhá jak v cytosolu, tak v mitochondriích erytrocytů. Začíná aktivací 

genu pro δ-aminolevulonátsyntázu (ALAS). Z kyseliny δ-aminolevulonové a porfobilinogenu 

je produkován uroporfyrinogen – jde již o tetrapyrolový kruh. Výsledný protoporfyrin IX je 
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syntetizován přes koproporfyrinogen III a protoporfyrinogen III a výsledný hem vzniká 

inkorporací atomu dvojmocného železa do protoporfyrinu IX. (Penka, 2011; Farid, 2021) 

2.2 Rozpad hemoglobinu  

Dosáhne-li červená krvinka konce svého životního cyklu, dochází k jejímu zániku a 

uvolněný hemoglobin se rozpadá na základní komponenty – na hem, globin a železo. Tyto 

složky jsou dále zpracovávány. Přítomný globin neboli proteinová část hemoglobinu, je 

degradován lysozomovou aktivitou na aminokyseliny, ty se mohou využít na výstavbu nových 

bílkovin nebo zanikají. (Sakalová, 1995) 

Rozpad hemu probíhá tak, že na hem působí enzym hemoxygenáza, výsledkem této 

reakce je vznik biliverdinu, oxidu uhelnatého a železa. Uvolněné železo z hemu je v plazmě 

vychytáváno transferinem (Tf), který ho transportuje ke krvetvorným buňkám nebo do 

zásobních orgánů. V kostní dřeni se opět využije na tvorbu nových červených krvinek, nebo se 

přesouvá do zásobáren železa v těle jako feritin. Vzniklý biliverdin je následně metabolizován 

pomocí NADPH-dependentní biliverdinreduktázy na bilirubin. Většina železa uvolněná 

z degradovaných erytrocytů zůstává přítomná v organismu. (Sakalová, 1995; McDonnell, 

2022) 

Bilirubin, který vznikl v cytoplazmě makrofágů, je následně uvolněn do plazmy, zde se 

váže na protein, konkrétně albumin. Vazba bilirubinu na albumin zabraňuje bilirubinu opustit 

vaskulární prostor. Albumin transportuje bilirubin do jaterních buněk, které jej aktivně 

vychytávají. Na endoplazmatickém retikulu jaterních buněk je bilirubin konjugován s dvěma 

molekulami kyseliny glukuronové za vzniku bilirubindiglukuronidu. Tato reakce je 

katalyzována UPD-glukuronyltransferázou. Jedná se o zásadní krok pro detoxikaci bilirubinu a 

jeho následné vylučování z těla. Většina vzniklého bilirubindiglukuronidu je následně aktivním 

transportem vyloučena do žluči. Konjugovaný bilirubin v dalším kroku putuje do žlučových 

kanálků za pomoci ABC transportérů a odtud je transportován do střeva.  Ve střevním traktu se 

bilirubin uvolňuje z vazby na kyselinu glukuronovou a účinkem střevních bakterií je redukován 

na sterkobilinogen. Převážná část sterkobilinogenu se pak vylučuje z těla stolicí a za přístupu 

vzduchu se oxiduje na sterkobilin, ale malé množství sterkobilinogenu se zpětně resorbuje do 

portální cirkulace. Hepatocyty jsou schopny zachytit většinu resorbovaného sterkobilinogenu, 

ty jej eliminují znovu do žluče.  Jen velmi nepatrné množství unikne a krví je dopraveno do 

ledvin a ty jej vyloučí do moči. U zdravého jedince je tedy v moči jen stopové množství 

urobilinogenu. (Billing, 1969; Tripathi, 2022) 
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3 Metabolismus železa  

Železo je jedna z nejdůležitějších látek, které jsou potřebné pro život. Hraje hlavní roli 

v transportu kyslíku, jelikož hemoglobin obsahuje 67 % železa z celkového množství v těle 

(TBI), dalších 3,5 % je obsaženo v myoglobinu a okolo 3 % je přítomno v cytochromech. Hraje 

také zásadní roli v různých proteinech, které neobsahují hem (transferin, feritin). (Winter, 2014) 

Volné železo je velmi toxické, proto byly vyvinuty složité regulační mechanismy, které 

zajišťují střevní absorpci, transport a další důležité úkony. Celkové množství železa v těle se u 

dospělých jedinců běžně pohybuje mezi 3,5–5 g. Pouze 25 % TBI je uloženo v buňkách, ve 

formě feritinu nebo hemosiderinu. Buňky, které jsou zodpovědné za přenos železa zahrnují 

enterocyty, které jej absorbují z natrávené potravy, poté se jedná o makrofágy a hepatocyty. 

(Winter, 2014; Waldvogel-Abramowski, 2014) 

3.1 Feritin  

Feritin je protein, který tvoří krystalky, na kterých je apoferitin složen z 24 strukturálně 

stejných podjednotek, které vytvářejí dutinu s vnitřním rozměrem cca 8 nm. Zde je železo 

uloženo ve formě malých krystalků ferihydroxidu s fosfátem. Feritin je tedy jednou z hlavních 

zásobáren železa v organismu, má také enzymatické vlastnosti, jelikož je schopen přeměny 

železité formy železa na železnatou. Sérový feritin je reaktant akutní fáze s hladinami, které 

odrážejí stupeň akutního a chronického zánětu i hematologických, infekčních a maligních 

onemocnění. (Fábryová, 2010; Waldvogel-Abramowski, 2014; Wang, 2010) Referenční 

rozmezí feritinu by se mělo pohybovat viz tabulka 1.  

Tabulka 1: Referenční rozmezí feritinu v séru (Kazda, 2012; Thomas, 1998) 

Pohlaví Dolní referenční mez Horní referenční mez Jednotky 

Muži 30 400  µg/l 

Ženy 13 150  µg/l 

Nízká hladina sérového feritinu slouží jako ukazatel nedostatku železa v organismu. 

Nízká koncentrace feritinu v séru koreluje s nízkými celkovými zásobami železa v těle a díky 

tomu je využíván jako marker nedostatku železa. (Bahr, 2019) 

Zvýšená hladina sérového feritinu je spojována s chronickými onemocněními, jako je 

například ischemická choroba srdeční a také diabetes mellitus 2. typu, nebo bývá zvýšen u 

mnoha malignit. Při probíhající infekci představuje zvýšená hladina feritinu důležitý obranný 

mechanismu hostitele, který chrání funkci imunitních buněk. Hyperferitinémie je klíčovým 
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reaktantem akutní fáze, který slouží jako indikace pro terapeutickou intervenci zaměřenou na 

kontrolu zánětu. U jedinců trpících hereditární hyperferitinémií dochází ke zvýšení hladiny 

sérového a intracelulárního feritinu v monocytech, což znamená, že tyto buňky jsou klíčovým 

zdrojem sérového feritinu. (Wang, 2010; Kernan, 2017; Ellidag, 2016) 

3.2 Transferin  

Transferin je glykoprotein, který zabezpečuje důležitý transport železa v plazmě, 

konkrétně jeho bílkovinná složka. Jedná se o transportní protein, který je syntetizovaný 

převážně v játrech a v menší míře ve varlatech a mozkomíšním moku. Železo se může 

transportovat v plazmě pouze v případě, že je navázáno na transferinu. Tf je schopen vázat 

jeden železitý iont na lalok s výjimečně vysokou afinitou a také slouží k solubilizaci železitého 

iontu pro transport v krvi. Cirkulující transferin s navázaným železem se váže na buněčný 

povrchový transferinový receptor-1 (TfR1) a prostřednictvím endocytárního procesu se Fe 

uvolňuje z Tf a je absorbováno do cílové buňky. (Fábryová, 2010; Schmaier, 2020) 

Hladina transferinů se zvyšuje při nedostatku železa v organismus. V momentě, kdy je 

v těle detekováno nedostačující množství potřebného železa, začne se produkovat větší 

množství transferinu, aby se v těle zvýšila dostupnost železa. Jelikož je tento protein 

produkován v játrech, jeho hladinu ovlivňuje i stav jater, při zánětu jater dochází ke zvýšení 

jeho množství v krvi. Naopak snížená hladina Tf se nachází u stavů způsobených přetížením 

železem. (Novkovic, 2021) Správné referenční rozmezí transferinu v séru by se mělo 

pohybovat dle tabulky 2.  

Tabulka 2: Referenční rozmezí transferinu v séru (Thomas, 1998; Kazda, 2012; Marks, 2002) 

Pohlaví Dolní referenční mez Horní referenční mez Jednotky 

Muži 1,74 3,64 g/l 

Ženy 1,80 3,82 g/l 
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4 Vyšetřované parametry u erytrocytů  

Vyšetření parametrů u erytrocytů se provádí v rámci vyšetření krevního obrazu. 

Komplexní krevní obraz je jedním z nejběžnějších a rutinně prováděných laboratorních testů, 

jelikož poskytuje snadné, cenné a spolehlivé informace při diagnostice, sledování a prognostice 

klinického stavu pacienta. (Penka, 2011; Gunawardena, 2017) 

V případě, že jsou vyšetřovány pouze parametry týkající se erytrocytů, jedná se o 

červený krevní obraz. Mezi parametry červeného krevního obrazu jsou řazeny počty erytrocytů 

hladina hemoglobinu (Hb), hematokrit (Hct), střední objem erytrocytů (MCV) a související 

počítané parametry (MCH, MCHC, RDW), může se také zjišťovat počet retikulocytů (Ret). 

(Krč, 2007) 

4.1 Počet erytrocytů 

Referenční počet krvinek závisí na věku, pohlaví, rase a dalších mnoha faktorech, jako 

je způsob stravování a nadmořská výška. Přítomnost některých onemocnění (malárie, 

hemoglopinopatie...), má také vliv na počet erytrocytů. Snížený i zvýšený počet krvinek může 

být známkou mnoha zdravotních problémů. (Sakalová, 1995) Za fyziologického stavu by se 

měl počet erytrocytů v periferní krvi pohybovat dle referenčního rozmezí (viz tabulka 3). 

Tabulka 3: Referenční rozmezí erytrocytů v krvi u dospělých (Fábryová, 2010) 

Pohlaví Dolní referenční mez Horní referenční mez Jednotky 

Muži 4,3 5,7  1012/l 

Ženy 3,8 4,9 1012/l 

 

4.2 Hemoglobin  

Vzhledem k tomu, že je hemoglobin součástí erytrocytů, je jeho snížené nebo zvýšené 

množství v periferní krvi způsobeno stejnými příčinami jakými jsou způsobeny i poruchy počtu 

erytrocytů.  Referenční hodnoty hemoglobinu by se měly pohybovat viz tabulka 4.       

Tabulka 4: Referenční rozmezí hemoglobinu v krvi u dospělých (Krč, 2007) 

Pohlaví Dolní referenční mez Horní referenční mez Jednotky 

Muži 135 170 g/l 

Ženy 120 165  g/l 
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4.3 Hematokrit 

Hematokrit je definován jako objemový podíl erytrocytů na celkovém objemu krve. 

Zvýšené nebo snížené hodnoty hematokritu jsou nacházeny u podobných stavu, u kterých se 

vyskytuje i abnormální počet erytrocytů. (Penka, 2011; Krč, 2007) Referenční rozmezí 

hematokritu by se mělo pohybovat viz tabulka 5.  

Tabulka 5: Referenční rozmezí hematokritu u dospělých (Krč, 2007) 

Pohlaví Dolní referenční mez Horní referenční mez Jednotky 

Muži 0,37 0,49 1 

Ženy 0,35 0,46 1 

 

4.4 Střední objem erytrocytů  

Střední objem erytrocytů neboli MCV, je hodnota, která vyjadřuje průměrnou velikost 

erytrocytů v periferní krvi. Zvýšená hodnota svědčí o výskytu větších erytrocytů v periferní 

krvi, než je běžné, jedná se o přítomnost makrocytů = makrocytóza. U snížené hodnoty 

hematokritu se vyskytují velmi malé erytrocyty neboli mikrocyty = mikrocytóza. (Maner, 2022; 

Krč, 2007) Správná hodnota MCV by se měla pohybovat dle tabulky 6.   

Tabulka 6: Referenční rozmezí MCV u dospělých (Krč, 2007) 

Pohlaví Dolní referenční mez Horní referenční mez Jednotky 

(Muži + ženy) 80 96 fl 

 

4.5 Střední množství hemoglobinu v erytrocytu a střední koncentrace 

hemoglobinu v erytrocytu  

Hodnota MCH kvantifikuje množství hemoglobinu přítomného na červenou krvinku. 

Referenční rozmezí MCH by se u dospělých mělo pohybovat viz tabulka číslo 7. Hodnota 

MCHC udává průměrnou koncentraci hemoglobinu na jednotku objemu. (Walker, 1990) 

Správné referenční rozmezí MCHC by se mělo pohybovat viz tabulka 8.  

Tabulka 7: Referenční rozmezí MCH u dospělých (Krč, 2007) 

Pohlaví  Dolní referenční mez Horní referenční mez Jednotky 

(Muži + ženy) 27 32 pg 
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Tabulka 8: Referenční rozmezí MCHC u dospělých (Krč, 2007) 

Pohlaví  Dolní referenční mez Horní referenční mez Jednotky 

(Muži + ženy) 320 350 g/l 

 

4.6 Distribuční šíře velikosti erytrocytu  

Distribuční šíře erytrocytů (RDW) je vypočítaný parametr, který měří individuální 

variabilitu velikosti (heterogenitu) krvinek. RDW je procentuální variační koeficient 

jednotlivých objemů krvinek. Hodnota RDW společně s hodnotou MCV je využívána 

k identifikaci mnoha onemocnění hematologického systému. (Adewoyin, 2019; Li, 2017) 

Správná hodnota RDW by se měla pohybovat v mezích, které znázorňuje tabulka 9.  

Tabulka 9: Referenční rozmezí RDW (Krč, 2007) 

Pohlaví  Dolní referenční mez Horní referenční mez Jednotky 

(Muži + ženy) 11,5 14,5 % 
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5 Změny morfologie erytrocytů  

Morfologie erytrocytů se přezkoumává v zhotoveném krevním nátěru pod 

mikroskopem a zaznamenává se přítomnost jakékoliv významné abnormality. Změny 

morfologie se posuzují ze dvou hledisek, buď se hodnotí velikost erytrocytů, tvar, barva 

cytoplazmy, přítomnost inkluzí u jednotlivých krvinek nebo se přihlíží k jejich poměrnému 

zastoupení v celkovém počtu všech hodnocených buněk. Hodnotí se stav buněčného typu 

v systému. O stavu se hovoří tehdy, pokud daný morfologický typ přesáhne hodnotu 0,1. 

Například přesáhne-li počet mikrocytů tuto hodnotu, lze hovořit o přítomnosti mikrocytózy u 

daného jedince. (Pecka, 2006b, s. 26; Adewoyin, 2019) 

5.1 Odchylky ve velikosti  

Anémii je možné z hlediska velikosti erytrocytů popsat jako normocytární, 

makrocytární a mikrocytární. U normocytární anémie mívají erytrocyty, oproti zbylým typům 

anémie, fyziologickou velikost, tvar i barvitelnost. Tento typ anémie vzniká především při 

akutní ztrátě krve, při aplazii kostní dřeně a při anémiích z chronického onemocnění. 

(Adewoyin, 2019)  

5.1.1 Mikrocyty   

O přítomnosti mikrocytu v periferní krvi lze hovořit v případě výskytu erytrocytů 

s průměrem menším než 6,5 µm, jedná se o tzv. mikrocytózu. U takto malých krvinek bývá 

také snížená hodnota MCV a to pod 82 fl. Mikrocyty bývají přítomné u anémií z nedostatku 

železa, u talasémií a u sideroblastických anémií. (Penka, 2011; Adewoyin, 2019) 

5.1.2 Makrocyty 

Jedná se o abnormální erytrocyty, jejichž velikost průměru přesahuje 7,8 µm, hodnota 

MCV je u takto změněných krvinek vyšší než 98 fl. Výskyt makrocytu v periferní krvi u daného 

jedince se označuje jako makrocytóza, ta může být buď oválná nebo kulatá.  Oválné makrocyty 

jsou pozorovány u pacientů s myelodysplastickým syndromem a také u lidí trpících na 

nedostatek vitamínů B12 a B9. Zatímco kulaté makrocyty se vyskytují při onemocnění jater a u 

lidí, kteří konzumují nadměrné množství alkoholu.  (Penka, 2011; Adewoyin, 2019) 

5.1.3 Anizocytóza  

Tento stav je charakterizován přítomností různě velkých erytrocytů v periferní krvi. U 

anizocytózy je zvýšená hodnota distribuční šíře velikosti erytrocytů a to nad 15,2 %. 
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Anizocytóza může být pozorována u několika typů anémií, například u jedinců trpících 

nedostatkem železa. (Penka, 2011; Lippi, 2019) 

5.2 Odchylky ve tvaru  

Poikilocytóza je termín, který obecně označuje přítomnost abnormálně tvarovaných 

červených krvinek v periferní krvi. Poikilocyty se mohou vyskytovat v několika formách, 

mohou být buď ploché, protáhlé, kapkovité, ve tvaru půlměsíce nebo v jakékoliv jiné 

abnormální formě. (Bandaru, 2022) 

5.2.1 Drepanocyty (srpkovité buňky) 

Tyto patologické krvinky postrádají oblast centrální bledosti, jsou tenké a svým 

vzhledem připomínají srp nebo půlměsíc. Příčina tvorby těchto buněk tkví v genetické mutaci 

β-globinového řetězce. Drepanocyty vznikají v případě hypoxických podmínek, kdy dojde 

k polymerizaci hemoglobinu S a krvinky zaujmou charakteristický srpkovitý tvar. (Villatoro, 

2019) 

5.2.2 Ovalocyty a eliptocyty  

Ovalocyty jsou krvinky oválného nebo vejčitého tvaru, zatímco eliptocyty jsou 

erytrocyty jejichž tvar připomíná doutník. K tvorbě takto patologických erytrocytů dochází 

v důsledku defektu proteinu nacházejícího se v membráně krvinek, tento defekt vede ke 

zvýšené mechanické slabosti a křehkosti dané membrány. (Villatoro, 2019; Wahed, 2015) 

5.2.3 Stomatocyty 

Tyto tvarově odlišné červené krvinky mají štěrbinovitou centrální bledost, díky čemuž 

jejich vzhled připomíná kávová zrna nebo pootevřená ústa. Stomatocyty se vykytují především 

u dědičné stomatocytózy a v malém počtu mohou být pozorovány při obstrukci jater nebo u 

jaterní cirhózy. (Pecka, 2006b; Villatoro, 2019; Wahed, 2015) 

5.2.4 Echinocyty 

Jedná se o červené krvinky, které jsou zvláštní tím, že mají na celém svém povrchu 

rovnoměrně rozložené stejně dlouhé, tupé výběžky. Echinocyty se vytvářejí například po 

transfuzi, u jedinců, kteří trpí onemocněním jater nebo ledvin, ale mohou se také vytvořit in 

vitro jako artefakt starší krve. (Pecka, 2006b; Villatoro, 2019; Wahed, 2015) 

5.2.5 Keratocyty a schistocyty 

Keratocyty jsou erytrocyty, které mají vpáčenou membránu nebo se v jejich membráně 

nachází ruptura, díky tomu dostali název „rohaté“ krvinky. Zatímco schistocyty jsou 
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fragmentované červené krvinky, jejich tvar připomíná prasklou skořápku od vejce nebo 

helmici. Tyto buňky však postrádají centrální bledost, vznikají přetržením krvinek na 

fibrinových vláknech. (Penka, 2011; Wahed, 2015) 

5.2.6 Dakryocyty  

Jedná se o krvinky, které mají svůj charakteristický vzhled ve tvaru slzy, proto se jim 

také říká slzičkovité erytrocyty. Dakryocyty jsou pozorovány v nátěrech periferní krve 

pacientů, u kterých byla diagnostikována primární nebo sekundární myelofibróza. Vzácně byly 

tyto buňky pozorovány u autoimunitní a mikroangiopatické hemolytické anémie. (Robier, 

2014) 

5.2.7 Sférocyty 

Sférocyty jsou erytrocyty s kulatým vzhledem, hustě zabarvené, které postrádají oblast 

centrální bledosti. Buňky jsou často o něco menší než běžné červené krvinky. Takto změněné 

krvinky se tvoří v důsledku defektu fosfolipidů v buněčné membráně. (Penka, 2011; Lynch, 

1990) 

5.2.8 Kodocyty  

Kodocyty jsou tenčí než běžné dospělé krvinky. Veškerý hemoglobin je uložen pouze 

na okrajích a ve středu buňky, proto se těmto buňkám také říká terčovité erytrocyty. Kodocyty 

se vyskytují při anémiích z nedostatku železa, u těžké dehydratace. Také mohou být přítomné 

po splenektomii. (Crosby, 1952) 

5.2.9 Knizocyty  

Knizocyty jsou trikonkávní červené krvinky s „můstkem“ oddělujícím tři konkávní 

oblasti krvinky nebo s pruhem hemoglobinu, který prochází přes světlé centrální pole 

erytrocytu. Příčinou vzhledu je akumulace fosfolipidů a cholesterolu obsažených 

v erytrocytární membráně. (Penka, 2011; Lesesve, 2011) 

5.2.10 Akantocyty 

Akantocyty přítomné v nátěru periferní krve jsou malé, husté krvinky s mnoha trnitými 

výběžky, které se liší svou šířkou, délkou i distribucí po povrchu. Vzhled takto změněných 

erytrocytů je pravděpodobně způsoben nedostatkem β-lipoproteinů v membráně krvinek. 

(Wahed, 2015)  
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5.3 Změny barvitelnosti  

Anizochromie je stav, při kterém erytrocyty mají nestejnou koncentraci hemoglobinu, 

hladina hemoglobinu je buď zvýšena nebo snížena. Anizochromie se vyskytuje u stavů 

spojených s nedostatkem železa a u megaloblastových anémií. (Penka, 2011) 

U polychromazie nesou červené krvinky jiný odstín než klasický eosinofilní. Mají 

většinou namodralý nebo našedlý nádech. Příčinou tohoto zbarvení je přítomnost zbytkového 

množství rRNA. Polychromatické krvinky mohou být přítomné u megaloblastické anémie. 

Běžně se tyto krvinky vyskytují u novorozenců. (Penka, 2011; Adewoyin, 2019) 

Hypochromní erytrocyty jsou specifické tím, že obsahují sníženou hladinu 

hemoglobinu. U těchto krvinek přesahuje centrální bledost víc jak jednu třetinu průměru buňky. 

Naopak u hyperchromie erytrocytů je koncentrace hemoglobinu zvýšena. Zvýšená hladina 

hemoglobinu je spojena s tvarovými abnormalitami jako jsou například sférocyty. (Penka, 

2011)  

5.4 Inkluze v erytrocytech  

U zdravého jedince zralé erytrocyty postrádají jakákoliv inkluzní tělíska. Inkluzní 

tělíska jsou výsledkem oxidačního stresu. Svědčí o probíhající závažné infekci v organismu. 

Tato tělíska zahrnují jaderné produkty RNA/DNA, hemoglobin nebo železité pigmenty. 

(Adewoyin, 2019) 

Bazofilní tečkování je častým ukazatelem hematologického onemocnění v periferní 

krvi. Jedná se o denaturované fragmenty RNA rozptýlené v cytoplazmě erytrocytů. Hrubé 

bazofilní tečkování je spojeno s toxicitou těžkých kovů s převládajícím důrazem na otravu 

olovem. Pacienti s talasémií nebo srpkovitou anémií mohou mít také v krevním nátěru přítomné 

četné bazofilní tečkování. (Sanchez, 2022) 

Howell-Jollyho tělíska jsou inkluze obsahující DNA pozorované u pacientů 

s nedostatečnou funkcí sleziny nebo po jejím odstranění. Dalšími méně častými příčinami 

mohou být gastrointestinální onemocnění a trombóza. (Scafidi, 2022) 

Papenheimerova tělíska jsou malé bazofilní (červenofialové) inkluze 

s nepravidelnými okraji umístěné periferně v erytrocytu. Tato tělíska se skládají z hemosiderinu 

a jejich přítomnost souvisí se sideroblastickou anémií nebo s hyposplenismem. (Bain, 2017)   
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Cabotovy prstence jsou červenofialové inkluze, které se jeví jako prstence nebo 

smyčka uvnitř červené krvinky. Jedná se o zbytkové mikrotubuly mitotického vřeténka.  Výskyt 

těchto prstenců svědčí o přítomnosti megaloblastové anémie. (Villatoro, 2019) 

Heinzova tělíska jsou shluky nevratně denaturovaného hemoglobinu připojeného 

k buněčné membráně erytrocytů, svědčí o oxidativním poškození erytrocytu. Tato tělíska 

pravděpodobně způsobují hemolytickou anémii. (Herman, 2022) 

Dalším nálezem v nátěru periferní krve může být aglutinace erytrocytů. Aglutinace je 

děj, při kterém se tvoří menší nebo větší shluky erytrocytů, příčinou je přítomnost protilátek. 

Nejčastěji je tento děj pozorovatelný u paroxysmální noční hemoglobinurie. (Penka, 2011) 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

35 
 

6 Charakteristika anémií  

Anémie (chudokrevnost), je chorobný stav charakterizovaný poklesem hemoglobinu 

pod fyziologickou mez, která je definována pro dané pohlaví. (Penka, 2011, s. 163) Pokles 

hemoglobinu může být doprovázen sníženým počtem červených krvinek v krvi, ale nemá pro 

definování anémie velký význam, neboť u některých typů anémií bývá dokonce zmnožený 

počet erytrocytů. (Steinerová, 2018; Penka, 2011) 

Z funkčního hlediska jsou anémie takové stavy, které vedou ke snížení vazebné 

schopnosti pro kyslík a tím k následné poruše tkáňového dýchání. (Penka, 2011, s. 163) Anémie 

je nejčastější poruchou krvetvorby a postihuje téměř třetinu světové populace. (Steinerová, 

2018; Pecka, 2006b)  

Klinické příznaky anémií souvisí s poruchou prokrvení tkání a jejich nedostatečným 

zásobováním kyslíku. (Penka, 2011, s. 163) Intenzita příznaků závisí nejen na hodnotě 

hemoglobinu, ale i na rychlosti vzniku anémie, na stavu kardiovaskulárního systému, ale také i 

na věku. V případě, že chudokrevnost vzniká pozvolně, mohou se v těle uplatnit tzv. 

kompenzační mechanismy, které mu umožní adaptovat se na nižší hodnoty hemoglobinu.  

(Penka, 2011, s. 163) 

Mezi příznaky, které se mohou objevit jako první, patří: 

- pocit slabosti nebo únavy častěji než obvykle, 

- bolesti hlavy, 

- tachykardie, 

- problémy se soustředěním 

- podrážděnost, 

- necitlivost a brnění rukou a nohou, 

- bledost kůže.  

Pokud dojde k zhoršení stavu, dochází k prohloubení symptomů, začnou se projevovat 

objektivní příznaky, jako je bledost sliznic či kůže. U pacientů s těžkou anémií může dojít 

k vzniku otoků. U hemolytických anémií se může objevit žloutenka nebo splenomegalie. Avšak 

řada klinických příznaků jak subjektivních, tak objektivních, je specifická pro konkrétní typ 

anémie. (Penka, 2009; Penka, 2011; Braunstein M., 2022) 
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7 Klasifikace anémií  

Anémie lze rozdělit ze dvou pohledů, buď se jedná o morfologickou nebo o 

etiopatogenetickou klasifikaci. Morfologická klasifikace vychází z hodnoty středního objemu 

erytrocytu, proto je možné anémie rozdělit na mikrocytární, normocytární nebo makrocytární. 

Bylo však zjištěno, že toto dělení je pro klinické využití nedostatečné. (Steinerová, 2018) 

7.1 Etiopatogenetická klasifikace  

Etiopatogenetické dělení, tudíž podle mechanismu vzniku anémie, je pro praxi daleko 

důležitější. Z tohoto pohledu se anémie dají rozdělit do tří skupin, a to na anémie z poruchy 

tvorby erytrocytů, anémie ze zvýšené ztráty erytrocytů a anémie ze ztráty krve (akutní 

posthemoragická anémie). (Steinerová, 2018; Fábryová, 2010) 

7.2 Anémie z poruchy tvorby erytrocytů  

7.2.1 Anémie z poruchy syntézy hemu  

Jedná se skupinu anémií, do kterých je možné zařadit sideropenickou anémii spolu 

s ojedinělou sideroblastickou anémií. První jmenovaná anémie je nejčastější chorobou na světě, 

zatímco sideroblastická anémie je velmi různorodou skupinou, která je v mnohých ohledech 

ještě nejasná. (Fábryová, 2010) 

7.2.1.1 Anémie z nedostatku železa – sideropenická anémie  

Sideropenie neboli nedostatek železa spolu se sideropenickou anémií, jinak také 

anémií z nedostatku železa, jsou globálním zdravotním problémem. Oba tyto stavy vznikají na 

základě nedostatku železa jako jednoho ze základních stavebních kamenů molekuly hemu. 

Ačkoliv prevalence sideropenické anémie v posledních letech poklesla, tak i nadále platí, že 

nedostatek železa je hlavní příčinou anémie na celém světě. (Longo, 2015; Penka, 2009) 

Nedostatkem železa se rozumí snížení zásob železa v organismu. Tento stav může 

přecházet na sideropenickou anémii nebo přetrvává bez progrese. Anémie z nedostatku železa 

je však závažnější stav, který je charakterizován nízkou hladinou železa a přítomností 

mikrocytárních, hypochromních erytrocytů v krvi.  (Longo, 2015)  

Lze rozlišit tři stupně nedostatku železa: 

• prelatentní sideropenie, v tomto stádiu dochází k postupnému snižování zásob železa v těle, 

ale není ovlivněna dodávka do erytroblastů kostní dřeně, 

• latentní sideropenie, v tomto případě jsou zásoby železa v organismu vyčerpány a je snížena 

dodávka železa pro erytropoézu, avšak stále není přítomná chudokrevnost, 
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• sideropenická anémie, tady už dochází k rozvoji anémie z nedostatku železa. (Penka, 2009) 

1. Klasifikace sideropenie (sideropenické anémie) 

Sideropenie se sideropenickou anémii lze rozlišit na základě patofyziologie. V tomto 

případě se jedná buď o absolutní nebo relativní formu. Další možností je dělení na základě 

klinických údajů a v poslední řadě na podkladu dědičnosti, v tomto případě lze hovořit o 

vrozené nebo získané formě. (Camaschella, 2017) 

a) Absolutní sideropenie a sideropenická anémie  

Pojem sideropenie definuje stav, při kterém jsou v organismus snížené celkové zásoby 

železa (většinou v makrofázích a hepatocytech). V některých stavech mohou být úplně 

vyčerpány, avšak bez přítomnosti zjevné anémie. V tomto případě je však stále zachována 

potřebná dodávka železa do erytropoézy. Relativní nedostatek železa se týká stavů, kdy ve 

specifických tkáních nebo orgánech chybí potřebné železo. Jelikož se železo jen stěží 

mobilizuje ze zásob do oběhu a erytropoetických tkání, ale celkové množství železa v těle 

zůstává zachováno. (Camaschella, 2017; Cappellini, 2019) 

Nedostatek železa v organismus může být způsoben zvýšeným požadavkem na železo 

nebo jeho nedostatečným příjmem v potravě, sníženým vstřebáváním železa. Další příčinou 

může být akutní nebo chronická ztráta krve, konkrétně se jedná například o gastrointestinální 

krvácení. (Camaschella, 2017) 

Zvýšený požadavek na železo se většinou objevuje u dětí během růstu, u mladých žen 

ve fertilním věku v důsledku menstruace a také u těhotných žen v druhém a třetím trimestru. 

Zvýšeným výskytem nedostatku železa trpí také pacienti užívající aspirin, popřípadě jiné 

nesteroidní protizánětlivé léky. (Camaschella, 2017; DeLoughery, 2017) 

Další častou příčinou sideropenické anémie je gastrointestinální krvácení. Hlavní 

příčinou tohoto stavu jsou gastrointestinální léze, které vedou k nedostatku železa postupnou 

ztrátou krve po delší dobu. Právě nádory gastrointestinálního traktu jsou nejobávanějším 

zdrojem těchto krevních ztrát. Výskyt těchto nádorů byl zjištěn u 10 % pacientů trpících anémií 

z nedostatku železa. Další častou příčinou ztráty krve bývají vředy přítomné 

v gastrointestinálním traktu. (DeLoughery, 2017) 

Za zmínku stojí také infekce způsobená patogenem Helicobacter pylori, která vede 

k nedostatku železa několika mechanismy. V prvním případě je tato infekce rizikovým 
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faktorem pro vznik žaludečních vředů. Další možností je vznik achlorhydrie, která má za 

následek zhoršenou absorpci železa. (DeLoughery, 2017) 

Snížená absorpce bývá také způsobená celiakií, zánětlivým onemocněním střev a 

vzácnou příčinou může být také autoimunitní gastritida, ta bývá způsobena bakterií 

Helicobacter pylori. (Camaschella, 2017) 

b) Vrozená sideropenie  

Anémie z nedostatku železa nereagující na léčbu železem (IRIDA) 

Tento typ anémie je autozomálně recesivní onemocnění způsobené mutacemi 

specifického genu TMPRSS6. Vysoké hladiny hepcidinu v důsledku inaktivačních mutací 

TMPRSS6 blokují absorpci železa ze střeva a také uvolňování železa z makrofágů, což vede 

k velmi nízkým hladinám cirkulujícího železa, které je nedostačující pro potřeby erytropoézy. 

Toto vrozené onemocnění je z dostupných zpráv rozšířené po celém světě. (Camaschella, 2017) 

1. Klinické příznaky sideropenie 

Klinické příznaky sideropenie mohou být způsobeny jak nedostatkem samotného 

železa, tak výslednou anémií. Vzhledem ke klíčové roli železa v mnoha buněčných proteinech, 

enzymech a zejména cytochromech a myoglobinu, není překvapivý fakt, že symptomy lze 

pozorovat dříve, než dojde ke vzniku anémie. (DeLoughery, 2017) 

Příznaky mohou zahrnovat únavu, objevující se i při mírném snížení zásob železa v těle, 

poté bledost kůže, dušnost, bolest hlavy, tachykardie a také nedostatek vytrvalosti a nadměrné 

vypadávání vlasů. Dalším častým příznakem nedostatku železa bývá nesnášenlivost chladu. 

Tento fakt může být způsoben sníženou účinnosti hormonu štítné žlázy, jelikož je tato účinnost 

závislá na zásobách železa. (DeLoughery, 2017; Lopez, 2016) 

2. Diagnostika  

Diagnostika anémie je založena na stanovení koncentrace hemoglobinu v krvi v rámci 

vyšetření celkového krevního obrazu. Hranice hemoglobinu po potvrzení přítomnosti anémie 

závisí na věku, pohlaví, nadmořské výšce. Dospělý muž je považován za anemického v případě, 

že je koncentrace Hb nižší než 130 g/l, zatímco dospělá žena je považována za anemickou, když 

se hladina jejího hemoglobinu pohybuje pod 120 g/l. V krevním nátěru bývají patrné anizocyty 

popřípadě ovalocyty. Avšak v případě, že se anémie stále prohlubuje, dochází k poklesu 

hladiny hemoglobinu, snižuje se počet erytrocytů, snižují se také hodnoty MCH a MCV a 

v nátěru je možné vidět typické hypochromní mikrocyty až anulocyty. (Fábryová, 2010; Lopez, 

2016) Obrázek 3 znázorňuje nátěr periferní krve při těžké formě anémie z nedostatku železa. 
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Buňky jsou v tomto případě mikrotické a hypochromní s občasnými terčovitými formami 

erytrocytů.  

 

Obrázek 3: Nátěr periferní krve při těžké anémií z nedostatku železa (Ali Mohamed, 2016) 

Diagnostika nedostatku železa je poněkud složitější a zdá se, že nejlepší hodnocení 

dostatku železa v těle poskytuje kombinace několika indikátorů železa. Vyšetření hodnoty 

MCH je sice levné a široce dostupné stanovení, ale abnormální hodnoty nastávají až při 

dlouhodobém nedostatku železa nebo se vyskytují u jiných chronických chorobných stavů, 

včetně hemoglobinopatií nebo sideroblastických anémií. (Lopez, 2016) 

Nejspecifičtějším testem, který koreluje s celkovými zásobami železa v těle je měření 

sérového feritinu. Deficit železa je diagnostikován v případě, že se hodnota feritinu nachází pod 

hodnotu 15 µg/l u pacientů starších 5 let, je však důležité, aby pacient netrpěl zánětlivým 

onemocněním, jelikož u akutních, chronických zánětlivých poruch a maligních onemocněních 

dochází ke zvyšování koncentrace feritinu nezávisle na stavu železa. V těchto případech je 

vhodnější vyšetření koncentrace železa v séru, sérového transferinu nebo celkové vazebné 

kapacity železa, které je potřebné k vypočtu saturace transferinu. V případě nedostatku železa 

dochází k snížení koncentrace sérového železa a celková vazebná kapacita železa se zvyšuje, 

což vede k podstatnému snížení saturace transferinu.  (Lopez, 2016) 

Příznaky nemusí být pro pacienta nutně obtěžující, ale ve většině případů se jedná o 

pacienty, kteří v důsledku svého primárního onemocnění trpí nějakým závažným onemocněním 

a vznik mírné anémie může pacientovi způsobit další onemocnění a komplikace. (Hardang, 

2017) 



 

40 
 

3. Léčba 

Léčba nedostatku železa by měla být okamžitě zahájena, a to i při absenci anémie. 

Základem je odhalení a léčba příčiny, která anémií vyvolala. Pacient by měl konzumovat 

vyváženou stravu, a to ve všech nutričních složkách. Volba způsobu podání a také volba 

sloučeniny železa do značné míry závisí na přítomnosti a stupni anémie, na reverzibilitě 

základní příčiny, na klinickém stavu a v některých případech na preferencích pacienta. 

(Fábryová, 2010; Camaschella, 2019) 

V případě orální suplementace železa je základem terapie absolutního nedostatku železa 

podávání soli železa, jako je síran železnatý, fumarát a glukonát. V dnešní době existuje velké 

množství preparátů, jako je například maltofer, tayrdyferon, aktiferin a další) a ještě větší 

množství přípravků železa kombinovaných s jinými stopovými prvky nebo vitamíny. Rostoucí 

důkazy ukazují, že nižší dávky léčiva jsou účinnější a lépe tolerované než tradiční 

doporučované dávky 100 až 200 mg elementárního železa denně. Avšak obvyklé dávkování 

elementárního železa je 120 mg železa denně po dobu tři měsíců. Dětem jsou ve většině případů 

podávány 3 mg/kg železa denně, avšak může se jednat i o dávku 6 mg/den. Jako adekvátní 

odpověď na léčbu je považováno zvýšení Hb o 10 g/l po jednom měsíci. Léčba by měla být 

cílená a dostatečně dlouhá, a to až do úpravy laboratorních parametrů. (Camaschella, 2019; 

Short, 2013) 

Vysoké dávky můžou vést k toxicitě neabsorbovaného železa na střevní sliznice 

zprostředkované ROS. V případě nedodržování léčby dochází u 30–70 % případů k běžným 

nežádoucím účinkům jako je nevolnost, zvracení, zácpa nebo průjem. Mezi další nežádoucí 

účinky nevstřebaného železa je možné zařadit změny ve složení střevního mikrobiomu se 

snížením prospěšných bakterií rodu Lactobacillus a Bifidobacterium. (Camaschella, 2019) 

U pacientů, kteří podstoupili gastroktomii, gastrojejunostomii nebo jiné operace 

tenkého střeva, lze indikovat parenterální terapii železem. Nejčastější indikací intravenózní 

terapie jsou různé gastrointestinální poruchy, zhoršení příznaků zánětlivého onemocnění střev, 

těžké anémie, anémie vyvolané selháním ledvin při současném užívání s erytropoetinem nebo 

také nedostatečná absorpce železa u pacientů s celiakií. Tento typ léčby někdy doprovázejí 

vážnější vedlejší účinky, proto je nutné léčbu pořádně zvážit. (Fábryová, 2010; Camaschella, 

2019; Short, 2013) 

Intravenózní preparáty železa jsou dostupné v několika formách. Může se jednat o 

glukonát železa, který vyžaduje opakované infuze. Zatímco ferumoxytol, nízkomolekulární 
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dextran železa a izomaltosid železa mohou být podávány ve vysokých dávkách, obvykle v 1 

nebo dvou transfuzích, tak aby došlo k rychlé náhradě celkového deficitu železa. Indikace 

vysokých dávek těchto léků je vhodná v případě potřeby rychlého zotavení, například u 

gravidních žen v pokročilém těhotenství. Vysoké dávky intravenózního železa mohou být 

transfundovány u pacientů před plánovanou operací, jelikož mohou způsobit zvýšení Hb nebo 

zásob železa. Jedná se o prevenci akutních pooperačních anémií a také o alternativu krevní 

transfuze. (Camaschella, 2019) 

U pacientů trpících anémií z nedostatku železa neexistuje žádná všeobecně přijímaná 

prahová hodnota pro transfúzi erytrocytů. Klinicky stav a symptomy pacienta spolu s hladinou 

hemoglobinu jsou rozhodující faktory o rozhodnutí podání transfuze. Indikace transfuze je 

doporučována u těhotných žen s hodnotou Hb nižší než 60 g/l. Měly by se podávat dvě jednotky 

erytrocytů a následně by měla být znovu zhodnocena klinická situace. (Short, 2013) 

7.2.2 Anémie z poruchy syntézy globinu  

Hemoglobinopatie jsou nejčastější monogenní onemocnění u člověka. Jsou výsledkem 

bodové mutace, delece anebo inzerce v globinových genech, které vedou ke změně syntézy, 

k poruše rozpustnosti anebo k poruše stability hemoglobinové molekuly. Za hemoglobinopatie 

lze považovat pouze takové změny v genech, které mají klinické projevy. Poruchy globinového 

genu jsou charakterizovány buď syntézou abnormálních variant globinového řetězce, nebo 

sníženou syntézou globinového řetězce v erytroidních buňkách (talasémie) během erytropoézy. 

(Fábryová, 2010; Farashi, 2018; Longo, 2014) 

7.2.2.1 Talasémie (kvantitativní hemoglobinopatie) 

Jedná se o chorobu, která je charakterizovaná genetickým poklesem syntézy 

globinového řetězce. Teoreticky existuje tolik typů talasémií, kolik je typů globinových řetězců. 

Avšak klinicky nejrelevantnější jsou alfa- a beta-talasémie, které ovlivňují produkci α-

globinových a β-globinových řetězců. Hlavním společným znakem všech forem talasémií je 

deficitní kvantitativní syntéza jednoho nebo více polypeptidových řetězců lidského 

hemoglobinu. Toto je hlavním rozdílem oproti pravým hemoglobinopatiím, jelikož u těchto 

poruch vzniká v důsledku bodové mutace genu kvalitativní defekt hemoglobinové molekuly. 

(Fábryová, 2010; Sarnaik, 2005) 

7.2.2.1.1 Alfa-talasémie  

Alfa-talasémie je dědičná porucha, která je charakterizovaná deficitem v produkci α-

globinových řetězců hemoglobinu. Snížená produkce nebo absence α-globinových řetězců má 
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za následek přebytek nepárových β-globinových řetězců. Ty poté tvoří nerozpustné 

homotetramery. Tento fakt poté způsobuje intracelulární precipitaci, neúčinnost erytropoézy a 

akutní hemolytickou anémii, která je typická pro těžké formy alfa-talasémií. (Farashi, 2018)  

Na každém krátkém raménku 16. chromozomu se nacházejí dvě kopie α-globulinových 

genů (α2 a α1), což komplikuje patologii alfa talasémií. Řetězce α-globinu v kombinaci 

s řetězci γ, ε, a β-globinu produkující Hb Gower-2 (α2ε2), HbF (α2γ2), HbA2 (α2δ2) a HbA1 

(α2β2). Obecně jsou varianty alfa talasémie výsledkem delečních a nedelečních mutací 

v genech α1 nebo α2-globinu, což vede k abnormálním řetězcům α-globinu. (Valaei, 2018)  

1. Klasifikace alfa-talasémií  

 V případě, že je postižený jedinec nositelem mutace, která ovlivňuje geny 

α-globinového řetězce pouze na jednom chromozomu, tak lze hovořit o tzv. tichém nosičství. 

Tato mutace se projevuje pouze mírnou anémií. Další možností je, že jsou u daného jedince 

postiženy dva α-globinové geny. Jedná se o tzv. alfa-thalassemia trait (alfa talasémický 

znak). Onemocnění hemoglobinem H (HbH) nebo také alfa-talasémie intermedia vzniká 

v případě, že u postiženého jedince došlo k deleční mutaci tří ze čtyř α-globinů. Nejzávažnějším 

typem alfa-talasémie je stav bez jakékoliv exprese alfa genů, jedná se o tzv. Hb Bartův fetální 

hydropsový sydrom (HBFS). (Farashi, 2018; Bhagavan, 2015) 

Kojenci trpící HBFS mají nejzávažnější nedostatek v expresi α-globinu. Většina 

hemoglobinu v erytrocytech postiženého plodu tvoří homotetramery fetálních γ-globulinových 

řetězců. Jedinci, kteří jsou postiženi touto nemocí, mají výraznou hepatosplenomegalii, 

retardaci růstu mozku a širokou škálu dalších vývojových abnormalit a dochází také 

k výraznému zvětšení placenty. Plody s tímto onemocněním umírají buď in utero v 23–38 

týdnu těhotenství nebo těsně po narození. (King, 2018) Na obrázku 4 je možné vidět mrtvý plod 

trpící právě hydropsovým syndromem.  



 

43 
 

 

Obrázek 4: Mrtvé novorozeně s HBFS (Harteveld, 2010) 

2. Klinické projevy 

Jedinci, kteří jsou jen nositelé alfa-talasémie jsou klinicky asymptomatičtí a jsou 

identifikování pouze náhodně při rutinních hematologických rozborech nebo během 

prenatálního screeningu. Obvykle nedochází k žádné těžké anémii, únavě nebo jiným potížím 

souvisejícím s anémií, jelikož má většina nositelů normální hladinu hemoglobinu. (Farashi, 

2018) 

Onemocnění hemoglobinu H má široké fenotypové spektrum. Klinické projevy se 

obvykle vyvíjejí v prvních letech života, avšak v některých případech se tato anémie nemusí 

projevit až do dospělosti. Forma HbH způsobená delečními mutacemi často vykazuje mírný 

průběh onemocnění. Naopak HbH způsobená nedelečními mutacemi je charakterizovaná 

těžkou anémií a klinickými komplikacemi. Pacienti trpí hemolytickou anémií, splenomegalií 

v některých případech s hyperpslenismem, a žloutenkou. Mladší jedinci mohou mít růstovou 

retardaci. Zatímco u starších pacientů se může objevit vnitřní ukládání železa v důsledku 

chronické hemolýzy. (Farashi, 2018; Valaei, 2018) 

3. Diagnostika 

Klinické projevy alfa-talasémie zahrnují čtyři široce odlišné stavy, od tichého nosičství 

až po letální hydrops fetalis syndrom. Jedinci trpící alfa-talasémií mohou mít proměnlivou 
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koncentraci hemoglobinu, a to od normální až po těžkou anémii. Bývá také snížena hodnota 

MCV spolu s hodnotou MCH. Počet erytrocytů bývá normální nebo zvýšený a procento HbA2 

bývá normální až mírně snížené v závislosti na počtu nefunkčních genů α-globinu. (Farashi, 

2018) 

Měla by se také provést kvalitativní a kvantitativní analýza hemoglobinu pomocí 

vysokoúčinné kapalinové chromatografii se slabými kationty. Tato metoda dokáže 

identifikovat množství a typ přítomného hemoglobinu. Pro definitivní diagnózu alfa talasémií 

a úplné pochopení klinického fenotypu je nutné provedení molekulární analýzy klastru genů α-

globinu. (Farashi, 2018; Tamary, 2005) 

Průkaz onemocnění HbH je stanoven u jedinců s hematologickým nálezem a 

molekulárně genetickým vyšetřením, které identifikuje bialelické patogenní varianty v HBA1 a 

HBA2 genech, které vedou k deleci nebo inaktivaci tří alel α-globinu. Hematologický nález 

tvoří mírná až středně těžká mikrocytární, hypochromní hemolytická anémie. V nátěru periferní 

krve je možné nalézt anizopoikilocytózu a ve vzácných případech také jaderné erytrocyty. 

(Tamary, 2005) Obrázek 5 ukazuje supravitálně obarvený nátěr periferní krve s četnými 

inkluzemi hemoglobinu H.  

 

Obrázek 5: Znázornění hemoglobinu H v erytrocytech (Villatoro, 2019) 

Diagnostika Hb Bartova fetálního hydropsového syndromu se provádí u plodu 

s charakteristickými hematologickými nálezy a molekulárně genetickým testováním, které 

identifikuje bialelické patogenní varianty v HBA1 i HBA2, které způsobují deleci nebo 

inaktivaci všech čtyř alel α-globinu. Při provedení hematologického vyšetření bývá nalézána 
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těžká makrocytární, hypochromní anémie. V nátěru periferní krve je možné vidět velké, 

hypochromní erytrocyty, těžkou anizopoikilocytózu s četnými jadernými erytrocyty. (Tamary, 

2005) Na obrázku 6 je možné pozorovat nátěr periferní krve ze vzorku krve dítěte narozeného 

s Hb Bartovým syndromem.  

 

Obrázek 6: Nátěr periferní krve u Hb Bartova syndromu 

4. Léčba 

Pacienti trpící pouze tzv. tichým nosičstvím nebo mírnou formou této anémie bývají 

zpravidla asymptomatičtí, proto těmto jedincům není doporučována žádná specifická léčba. 

V případě nedostatku folátu ve stravě nebo v případě probíhající infekce může být pacientům 

podávána kyselina listová v dávkách 1–5 mg/den. (Rachmilewitz, 2011) 

Jedinci s deleční formou HbH mohou příležitostně vyžadovat krevní transfuze, 

v případě náhlého poklesu hladiny hemoglobinu vlivem hematologické nebo aplastické krize. 

U pacientů se zátěží železa způsobené pravidelným podáváním krevních transfuzí, nevhodnou 

terapií železem může být zapotřebí chelatační terapie železa. (Tamary, 2005) 

Nemocní s nedeleční formou onemocnění HbH, kteří mají bialelické patogenní varianty 

HBA2 mohou být vážněji postižení a mohou vyžadovat podávání transfuzí. Tito jedinci by měli 

být léčeni stejným způsobem jako pacienti s beta talasémií major. (Tamary, 2005) 
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Rozhodnutí o provedení splenektomie by mělo nastat pouze u jedinců s masivní 

splenomegalií nebo hypersplenismem. Je nutné zvážit související rizika život ohrožující sepse 

a žilní trombózy. (Tamary, 2005) 

7.2.2.1.2 Beta-talasémie  

Beta-talasémie jsou skupinou dědičných krevních poruch charakterizovaných sníženou 

(beta+) nebo chybějící syntézou beta-globinových řetězců (beta0), což má za následek snížení 

syntézy Hb v erytrocytech a také nerovnováhu mezi alfa a non-alfa řetězci. Toto onemocnění 

je způsobené bodovými mutacemi nebo vzácněji delecemi v genu beta globinu na 11. 

chromozomu, což poté vede k výše zmíněným poruchám. (Fábryová, 2010; Galanello, 2010) 

Syntéza α-řetězců probíhá v pořádku, avšak vzniklé řetězce se nemají s čím spojit, a 

díky tomu dochází k tvorbě nevyvážených a nerozpustných agregátů, které následně precipitují 

v cytoplazmě erytrocytů. Nejtěžší změny nastávají právě v buněčné membráně červených 

krvinek, jelikož se na tuto membránu váží vzniklé agregáty. Nejvíce postižený bývá protein 4.1, 

který je důležitý pro membránovou stabilitu erytrocytu. (Fábryová, 2010) 

V kostní dřeni tyto inkluze poškozují membránu nově vznikajících erytroidních 

prekurzorů, což znemožňuje jejich další vývoj a dochází k neefektivní erytropoéze. Vzniklá 

anémie stimuluje produkci erytropoetinu s následnou intenzivní, ale neúčinnou expanzí kostní 

dřeně, což následně způsobuje typické kostní deformity u tohoto typu onemocnění. (Fábryová, 

2010; Ali, 2021) 

1. Klasifikace beta-talasémie  

Beta-talasémie je možné rozdělit na tři hlavní formy, a to konkrétně na: 

• talasémie major, 

• talasémie intermedia, 

• talasémie minor. (Galanello, 2010) 

Může se však u jedince vyskytnout i dědičná perzistence fetálního hemoglobinu 

(HPFH). Jedná se o stav s významnou produkcí fetálního hemoglobinu, který pokračuje i 

v dospělosti. Normální hladiny HbF postnatálně tvoří přibližně 1 % celkového hemoglobinu. 

Dědičná perzistence fetálního hemoglobinu je charakterizována zvýšenou syntézou γ-

globulinu, ta je způsobena delecí β-globulinového lokusu nebo bodovými mutacemi promotoru 

genu γ-globulinu. Pokračující exprese γ-globulinových řetězců vede ke zvýšení hladiny HbF, 

čímž dochází k nahrazení normálního dospělého hemoglobinu. (Braghini, 2016) 
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2. Klinické projevy  

a. Beta-talasémie major  

Jedná se o nejzávažnější typ beta-talasémie, který je charakteristický pro homozygoty 

beta0, kde se nenachází hemoglobin A, různé množství hemoglobinu A2 a převážně se zde 

vyskytuje hemoglobin F. Stejný klinický obraz mohou vytvářet i některé kombinace 

homozygotů beta+ anebo dvojití heterozygoti. (Fábryová, 2010) 

Ke klinickým projevům dochází mezi 6. a 24. měsícem života. V prvních měsících 

života jedince s tímto onemocněním nedochází k žádným výrazným projevům. Avšak 

postupem času se u dětí objevuje nápadná bledost a pacient přestává prosperovat. Mohou se 

objevit problémy s krmením, průjem, podrážděnost a také progresivní zvětšení břicha 

způsobené zvětšením sleziny a jater. Děti trpící beta-talasémií major bývají nízkého vzrůstu, 

s velkou hlavou, s vystouplými parietálními, frontálními a lícními kostmi. Dochází také 

k deformacím dlouhých kostí. (Fábryová, 2010; Galanello, 2010) Obrázek 7 znázorňuje výše 

zmíněně deformace obličeje. Na obrázku 8 je možné vidět dítě trpicí hepatosplenomegalií 

vlivem sekundární extramedulární hematopoézy, způsobené beta-talasémií major. 

 

Obrázek 7: Vzhled dítěte s beta-talasémií major (Bouguila, 2015) 
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Obrázek 8: Hepatosplenomegalie u dítěte s beta-talásemií major (Bhosale, 2015) 

Jedinci s tímto onemocněním jsou zcela závislí na krevní transfuzi. Díky tomu se u nich 

mohou vyvinout komplikace související s přetížením železem. U dětí může dojít k zpomalení 

růstu, k selhání nebo zpoždění pohlavního zrání a k dalším jiným komplikacím. Avšak u 

nemocných bez pravidelného podávání transfuze dochází obvykle k úmrtí před druhou až třetí 

dekádou. (Galanello, 2010) 

b. Beta-talasémie intermedia  

U tohoto typu talasémie jsou klinické projevy mírnější než u předchozího typu beta-

talasémie, ale naopak těžší než u beta-talasémie minor. Beta-talasémie intermedia se vyskytuje 

ve dvou formách. V prvním případě pacienti trpí pouze lehkým postižením. Tito jedinci bývají 

až do dospělosti asymptomatičtí pouze s mírnou anémií, díky tomu také nebývají závislí na 

transfuzi, popřípadě vyžadují její podání pouze zřídka. (Galanello, 2010; Karimi, 2014) 

V druhém případě se však mohou vyskytnout pacienti se závažnější anémií. Ta se ve 

většině případů objeví ve 2–6 letech života. U těchto jedinců se bez občasných krevních 

transfuzí často rozvinou klinické příznaky, jako jsou bledost, žloutenka, splenomegalie a také 

deformity skeletu buď v dětství nebo v pozdějším věku. U nemocných se často vyvinou bércové 

vředy a také mají zvýšenou predispozici k trombóze. (Galanello, 2010; Karimi, 2014) 

c. Beta-talasémie minor  

U tohoto typu talasémie bývají jedinci obvykle asymptomatičtí, popřípadě trpí mírnou 

anémií. Proto záchyt beta-talasémie minor bývá zcela nahodilý. Anémii však může zhoršovat 
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přítomnost nutričního deficitu jako je nedostatek železa, kyseliny listové nebo vitamínu B12. V 

ojedinělých případech se může vyskytnout lehký ikterus a splenomegalie. (Choudhry, 2017)  

3. Diagnostika 

Základem vyšetření beta-talasémií je důkladná anamnéza, a to především rodinná 

anamnéza. Poté je také důležité objektivní vyšetření hematologicky důležitých orgánů. 

V prvním případě je potřeba důkladně vyšetřit krevní obraz. Dále je také nezbytné vyšetření 

morfologie erytrocytů v nátěru periferní krve. Základní biochemické vyšetření z krve a moči 

(metabolismus železa, bilirubin, haptoglobin) může také sloužit jako významný ukazatel. 

(Fábryová, 2010) 

Talasémie major je charakterizována sníženou hladinou hemoglobinu pod 70 g/l. 

Střední korpuskulární objem bývá mezi hodnotami 50–70 fl a střední množství hemoglobinu 

v erytrocytu mívá hodnoty mezi 12–20 pg. V krevním nátěru lze nalézt anizocytózu, 

poikilocytózu. Typickým nálezem jsou také terčovité erytrocyty a inkluze v cytoplazmě. Za 

zmínku stojí také nález makrofágů s pěnovitou cytoplazmou, která obsahuje metabolity 

z katabolického zpracování erytrocytů. Osmotická rezistence erytrocytů je zvýšená. Hodnoty 

sérového železa, feritinu jsou u této formy vysoké spolu s vazebnou kapacitou železa. 

(Fábryová, 2010; Galanello, 2010) 

U talasémie intermedia mívají pacienti hodnoty hemoglobinu mezi 70 a 100 g/l. MCV 

bývá mezi 50 a 80 fl, zatímco MCH mívá hodnoty mezi 16 a 24 pg. Nátěr periferní krve 

vykazuje obvykle mírnou až závažnou mikrocytózu, hypochromií a anizocytózu. Bývají 

přítomné také terčovité erytrocyty spolu s bazofilním tečkováním. Sérové železo, feritin i 

saturace transferinu mohou mít zvýšené hodnoty. (Fábryová, 2010; Galanello, 2010; Karimi, 

2014) 

Talasémie minor je charakterizována sníženou hodnotou MCV spolu s hodnotou MCH 

pod fyziologickou mez. Hladina hemoglobinu bývá oproti zbylým typům tohoto onemocnění 

fyziologická nebo jen lehce snížena. Zatímco počet červených krvinek v periferní krvi je u 

tohoto typu vysoký. Nátěr periferní krve vykazuje mikrotický hypochromní obraz s občasnými 

terčovitými erytrocyty. (Galanello, 2010; Choudhry, 2017) Na obrázku 9 je možné vidět 

terčovité erytrocyty při beta-talasémií.  
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Obrázek 9: Nátěr periferní krve s terčovitými erytrocyty (Fábryová, 2010) 

Dalším nezbytným vyšetřením je kvalitativní a kvantitativní analýza hemoglobinu, která 

slouží k identifikaci množství a typu daného Hb. Buď se jedná o vyšetření elektroforézy 

hemoglobinu, která se provádí na citrátovém agaru nebo na agarózovém gelu při pH 6,0–6,2 

anebo také na acetátcelulóze při alkalickém pH. Popřípadě se provádí analýza hemoglobinu 

pomocí vysokoúčinné kapalinové chromatografie (HPLC). (Fábryová, 2010; Galanello, 2010) 

Složení hemoglobinu se liší podle typu beta-talasémie. U beta0 talasémie není přítomný 

hemoglobin A a převážnou část tvoří hemoglobin F, konkrétně 92–95 % celkového Hb. U 

homozygotů beta+ a genetických sloučenin beta+/beta0 se hladiny HbA pohybují mezi 10–30 %, 

zatímco HbF mezi 70–90 %. U beta-talasémie minor bývá zvýšena hladina hemoglobinu A2. 

(Galanello, 2010) 

Molekulárně genetická analýza se také využívá k diagnostice beta-talasémií. Toto 

testování značně usnadnilo prevalenci omezeného počtu mutací v každé populaci. Mutace genu 

beta-globulinu běžně se vyskytující v populaci lze detekovat pomocí polymerázové řetězové 

reakce (PCR). (Galanello, 2010) 

4. Léčba 

Do éry podávání transfuze byla beta-talasémie major jednoznačně smrtelnou chorobou. 

Indikace substituční hemoterapie podstatně změnila vyhlídky pacientů s touto anémií. Vývoj 

terapie však dále pokračoval a dnes jsou k dispozici další léčebné postupy. (Fábryová, 2010) 
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Léčba pomocí transfuzí je nejstarší a nepoužívanější formou terapie beta-talasémie. 

Cílem transfuzní terapie je korekce anémie, suprese erytropoézy a inhibice gastrointestinální 

absorpce železa, ke které dochází v důsledku zvýšené, i když neúčinné erytropoéze u jedinců 

bez podávání transfuze. Rozhodnutí o indikaci transfuze by mělo být založeno na přítomnosti 

těžké formy anémie s hemoglobinem nižším než 70 g/l. Avšak je potřebné vzít v úvahu také 

pacienty s hemoglobinem vyšším než 70 g/l, jelikož u nich může dojít k retardaci růstu, 

k obličejovým změnám a také k zvyšující se splenomegalii. Nejrozšířenějším cílem transfuzní 

terapie je dosažení potransfuzní hladiny hemoglobinu 130–140 g/l. Tato hladina zabraňuje 

poškození růstu, poškození orgánů a deformaci kostí. Frekvence indikace transfuze je obvykle 

každé dva až čtyři týdny. Množství krve k transfuzi závisí na hmotnosti pacienta, na množství 

cílené hladiny Hb a také na hodnotě hematokritu. Obecně by množství podávaných erytrocytů 

nemělo překročit hodnotu 15–20 ml/kg/den při maximální rychlosti 5 ml/kg/hodinu. U 

pacientů, kteří podstupují pravidelné transfuze, je nutné sledovat množství přijatého železa a 

také jaká je potřeba červených krvinek u daného pacienta. (Fábryová, 2010; Origa, 2017; 

Galanello, 2010) 

Nejvýznamnější komplikací, která nastává při substituční hemoterapii, je přetížení 

organismu železem. U pacientů, kteří jsou udržováni v pravidelném transfuzním režimu se 

postupně vyvíjejí klinické projevy přetížení železem. Tyto klinické projevy zahrnují 

hypogonadismus, hypotyreózu, diabetes a jaterní a srdeční dysfunkce. Jelikož lidský 

organismus postrádá jakékoliv účinné mechanismy, které by odstraňovaly přebytečné železo 

z těla pryč, zůstává jedinou variantou použití chelátorů. Tyto látky umožňují vylučování 

nadprůměrného železa močí nebo stolicí. Obecným pravidlem je zahájení chelatační léčby 

železa v okamžiku, kdy je pacientovi podána 10–20 transfuze nebo když hladina feritinu 

stoupne nad 1000 ng/ml nebo také v případě, kdy je pomocí magnetické rezonance odhalena 

přítomnost 1,5 mg železa na g suché váhy jater. U pacientů trpících talasémií intermedia je 

chelatační terapie zahájena v případě koncentrace feritinu v séru vyšší než 300 ng/ml.  

(Fábryová, 2010; Origa, 2017; Galanello, 2010) 

Prvním lékem, který je schopen odstraňovat železo z organismu, byl deferoxamin 

(DFO). Jako nejvhodnější se ukázalo kontinuální podávání DFO infuzí nebo infuzní pumpou 

v průměrných dávkách 20–40 mg/kg/den pro děti a 30–50 mg/kg/den pro dospělé. Obvykle je 

tento chelátor podáván 5–7 nocí v týdnů, 8–12hodinovou noční infuzí. Kvůli vedlejším 

účinkům, které deferoxamin způsobuje a nepohodlnému parenterálnímu podávání stále většině 

pacientů tento lék nevyhovuje. (Galanello, 2010) 



 

52 
 

Deferipron (DFP) je perorálně aktivní chelátor železa, který se obvykle podává 

v dávkách 3 × 500 mg denně. Častější, avšak méně závažné vedlejší účinky tohoto léku, jsou 

gastrointestinální symptomy, artralgie, nedostatek zinku a kolísání jaterních enzymů. 

(Galanello, 2010) 

Kombinována léčba DFP a DFO by měla být zvážena jako alternativa ke kontinuální 

intravenózní monoterapii DFO, v případě potřeby intenzivní chelace. Defasirox (DFX) je 

chelátor železa, který je podáván perorálně jednou denně. Tento lék je užíván v dávkách 20–40 

mg/kg/den. Mezi nejčastější vedlejší účinky hlášené během léčby zprostředkované DFX patří 

mírné až středně těžké gastrointestinální poruchy a kožní vyrážky. (Galanello, 2010; Fábryová, 

2010) 

Hlavní indikací na provedení splenektomie je zvyšující se počet transfuzí, popřípadě 

velké problémy s přítomnou splenomegalií. Splenektomie je obvykle indikována v okamžiku, 

kdy roční potřeba transfuzí přesáhne 180–200 ml erytrocytární masy na kg hmotnosti. Další 

indikací k tomuto zákroku je přítomnost leukopenie a trombocytopenie. Nevýhodou 

splenektomie je zvýšená náchylnost k infekcím, zejména těch způsobených bakteriemi 

Streptococcus pneumoniae, Haemophilus influenzae a Neisseria meningitidis. Dalším rizikem 

spojeným s tímto zákrokem je nárůst tromboembolických příhod, proto je doporučováno 

podávání antitrombotické léčby. Prevence sepsí zahrnuje imunizaci proti výše uvedeným 

bakteriím a také podávání antibiotické profylaxe. (Fábryová, 2010; Origa, 2017; Galanello, 

2010)  

Transplantace kostní dřeně od HLA identického sourozence je široce používána 

alternativa k tradiční transfuzní a chelatační terapii. Alogenní transplantace kostní dřeně 

zůstává doteď jedinou možností, která vede k úplnému uzdravení pacienta. Provedení je však 

stále omezeno dostupností odpovídajících dárců a také rizikem reakce štěpu proti hostiteli. U 

omezeného počtu pacientů byla také provedena transplantace kostní dřeně od nepříbuzných 

dárců. Výběr dárců je však založen na přísných kritériích kompatibility HLA systému a tuto 

variantu je stále zapotřebí dále zkoumat. Dospělí jedinci mají vyšší riziko toxicity související 

s transplantací kvůli pokročilé fázi onemocnění a míra vyléčení je přibližně 65 %, proto se 

transplantace doporučuje mladým jedincům v dobrém klinickém stavu. (Fábryová, 2010; Origa, 

2017; Cappellini, 2017) 

Pokroky v genetice umožnily zkoumat další možnosti terapie beta talasémií. Indukcí 

syntézy HbF může dojít k snižování závažnosti této anémie zlepšením nerovnováhy mezi α- a 
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nonα- globulinovými řetězci. Podáváním hydroxymočoviny v nízkých dávkách pacientům 

s talasémií intermedia dochází k zvyšování hladiny Hb, avšak ke stanovení úlohy tohoto léku 

v léčbě talasemie major jsou zapotřebí další studie. (Galanello, 2010) 

7.2.2.2 Srpkovitá anémie (kvalitativní hemoglobinopatie) 

Tento typ anémie spadá do skupiny strukturálních hemoglobinopatií, jelikož je toto 

onemocnění způsobené poruchou struktury molekuly hemoglobinu. Choroby ze srpkovatění 

erytrocytů (sickle cell diseases – SCD) jsou stavy, při kterých dochází k deformaci buněk 

vlivem patologického hemoglobinu S. Patří sem srpkovitá anémie (sickle cell anemia – SCA), 

ale i beta-talasémie v kombinaci s HbS. Toto onemocnění je charakterizováno chronickou 

hemolytickou anémií, těžkou akutní a chronickou bolestí a také poškozením koncových orgánů, 

ke kterému dochází v průběhu života. (Fábryová, 2010; Brandow, 2022) 

Mutace hemoglobin S vzniká v důsledku substituce trojice bází GTC za trojici bází 

GAG v šestém kodonu genu pro β-globin, což vede k nahrazení hydrofilního zbytku kyseliny 

glutamové (Glu) hydrofobním valinovým zbytkem (Val) na šesté pozici v β-globinovém 

řetězci. (Sundd, 2019) 

V deoxygenovém stavu vytváří hemoglobin S mikrotubulární řetězce, které se na sebe 

vzájemně vážou. Dochází k tzv. polymerizaci mutovaného hemoglobinu. Výsledkem je vznik 

helické struktury, která je zodpovědná za kolaps struktury hemoglobinové molekuly a 

z hemoglobinu se stává tuhý gel. Srpkovatění je v počátečních stavech reverzibilní, ale 

s rostoucí frekvenci dochází k trvalé deformaci membrány erytrocytu, což poté vede ke tvorbě 

rigidních červených krvinek. Tento fakt následně způsobuje extra- a intravaskulární hemolýzu 

a obstrukci průtoku krve v mikrocirkulaci s následnou tkáňovou ischemií a nekrózou. 

Následkem je bolest a poranění orgánů postiženého jedince. Srpkovité erytrocyty jsou význačné 

svou vysokou křehkostí, jejich životnost bývá oproti normálním erytrocytům velmi krátká a to 

pouze 16 dní. (Fábryová, 2010; Sundd, 2019; Buchanan, 2010; Williams, 2018) 

Nejvýznamnější patofyziologickou událostí u srpkovité anémie je vaskulární okluze 

neboli vazo-okluze, která je zodpovědná za akutní bolestivou vazo-okluzivní krizi.  Vazo-

okluzi je možné chápat jako souhrny mezi narušenou reologií krve, zvýšenou přilnavostí 

krvinek k zánětlivým buňkám a vaskulárnímu endotelu a hemostatickou aktivací. Primárním 

procesem, který spěje k cévní okluzi je polymerace Hb po deoxygenaci, která způsobuje 

sníženou deformovatelnost srpkovitých krvinek a také chronickou hemolýzu, díky čemuž poté 
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dochází k zvýšené viskozitě plazmy. Zvýšená viskozita plazmy přispívá k zhoršenému průtoku 

krve kapilárami a postkapilárními venuly tkání. (Sundd, 2019; Ballas, 2002) 

Stejně jako při beta-talasemii dochází také u tohoto onemocnění k hyperplazii 

erytropoézy, která způsobuje rozšíření medulárních prostor a ztenčení kortexu. Na jiných 

místech mohou být nekrózy kostí provázeny periostální reakcí a oblastmi osteosklerózy. 

(Indrák, 2018)  

Průběh tohoto onemocnění závisí na genetických předpokladech, na koncentraci 

hemoglobinu S, množství 2,3-DPG a také pH krve. Bývá také důležitý vztah mezi srpkovitými 

krvinkami, ostatními erytrocyty a endoteliemi. (Fábryová, 2010) 

1. Klinické projevy  

Klinicky se srpkovitá anémie projevuje pouze u homozygotů (HbSS), heterozygoti 

(HbA/HbS) jsou v tomto případě hematologicky normální. Dalším rozhodujícím faktorem je 

poměr mezi jednotlivými frakcemi hemoglobinu obsaženého v erytrocytu. U tohoto typu 

onemocnění se v krvince vyskytuje kromě mutovaného hemoglobinu S i normální hemoglobin 

A. V případě, že hemoglobin S tvoří méně jak 50 %, má toto onemocnění pouze lehký průběh. 

(Fábryová, 2010; Indrák, 2018) 

Po narození jsou jedinci chráněni fetálním hemoglobinem, který je přítomný ještě pár 

týdnu po porodu. V dalším vývoji při tvorbě mutovaného hemoglobinu se u nemocných 

vyskytují různé patologické komplikace, jejichž výskyt je zcela nepředvídatelný a individuální. 

Kojenci mohou trpět spontánními bolestivými otoky rukou a nohou, bývá přítomná hepatitida, 

patrná bledost. (Fábryová, 2010) 

U dětí po prvním roku života je nejčastější akutní komplikací bolestivá krize. Tyto krize 

se převážně vyskytují na končetinách, hrudníku, břiše a zádech. Vznikají jako výsledek vazo-

okluzivní krize s ischemicko-reperfuzním poškozením. U kojenců dochází k spontánním 

bolestivým otokům nohou a rukou. V některých případech mohou být bolestivé krize 

komplikovány nekrózou kostí se sekundárními infekcemi, včetně osteomyelitidy a septické 

artritidy. Splenomegalie je v dětství velmi častá, ale v důsledku opakovaných infarktů lze 

v dospělosti nalézt malou, fibroticky změněnou slezinu (autosplenektomie). (Williams, 2018; 

Indrák, 2018) 

U dospělých homozygotů bývají klinické projevy chronického rázu s postižením 

různých orgánů, avšak řada jedinců trpících tímto onemocněním bývá po většinu svého života 
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bez jakýkoliv zdravotních problémů. Mezi nejčastější orgánové komplikace, které 

charakterizují srpkovitou anémii jako závažné onemocnění, patří vazo-okluzivní nebo bolestivá 

krize, cévní mozková příhoda. Avšak jejich incidence se u jednotlivých nemocných značně liší. 

Stejně jako u dětí tak i u dospělých může nastat akutní srpkovitá krize, která je charakterizována 

nesnesitelnými bolestmi v kostech a kloubech. (Indrák, 2018) 

Cévní mozková příhoda je pravděpodobně nejzávažnější a nejničivější akutní 

komplikaci srpkovité anémie. Jedná se buď o hemoragickou nebo o infarktovou mrtvici, 

přičemž druhá z nich je častější. Akutní poškození ledvin spolu s priapismem je další běžnou 

akutní komplikací této anémie. (Williams, 2018) 

Chronické srdeční a plicní komplikace jsou běžné komplikace u starších dětí a 

dospělých, které se projevují zhoršenou funkcí plic, tolerancí zátěže a progresivním srdečním 

selháním. Plicní hypertenze je nejčastější chronickou plicní komplikací u srpkovité anémie a 

hlavní příčinnou morbidity a mortality u starších dospělých. Přibližně polovina případů plicní 

hypertenze je prekapilární a je výsledkem vaskulopatie způsobené rekurentní srpkovitostí, 

zánětem a chronickým tromboembolismem. (Williams, 2018) 

Hypoxie, acidóza a hyperosmolarita v kůře ledvin vytváří dokonalé prostředí pro 

polymeraci hemoglobinu S. S postupem času vedou opakované cykly akutního poškození 

ledvin k chronickému mikrovaskulárnímu onemocnění prokázané srpkovitou nefropatií. Tyto 

renální komplikace se projevují už od raného věku a zahrnují hyperfiltraci, hypostenurii a 

albuminurii. V dětství se srpkovitá nefropatie může projevit jako polyurie, nykturie a noční 

enurézou. (Williams, 2018) 

2. Diagnostika  

V laboratorním nálezu je možno nalézt hodnoty hemoglobinu většinou v rozmezí 50–

110 g/l. Anémie bývá normocytární a normochromní se zvýšenou hodnotou RDW. V některých 

případech dochází k zvyšování počtu leukocytů a trombocytů v periferní krvi, a to především u 

nemocných s akutními problémy. Hladina železa je často mírně zvýšená, ale onemocnění 

z přetížení železa je u této anémie velmi vzácné. (Fábryová, 2010; Indrák, 2018) 

V krevním nátěru bývají patrné srpkovité krvinky spolu s terčovitými buňkami a bývá 

také přítomná retikulocytóza. Zvýšený počet retikulocytů je jedním z ukazatelů probíhající 

hemolýzy. Kostní dřeň je u srpkovité anémie hyperplastická. (Fábryová, 2010; Indrák, 2018) 

Na obrázku 10 je možné v nátěru periferní krve vidět přítomné srpkovité erytrocyty. 
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Obrázek 10: Nátěr periferní krve pacienta se srpkovitou anémií (El Ariss, 2015) 

Srpkovitou anémie lze diagnostikovat pomocí elektroforézy hemoglobinu S, také 

pomocí vysokoúčinné kapalinové chromatografie nebo izoelektrické fokusace. V dnešní době 

se klade důraz na prenatální diagnostiku, která se v České republice provádí genetickými 

metodami, při kterých se vyšetřuje DNA z vilů choria, které se získává pomocí aminocentézy. 

V některých případech je možné provést vyšetření cirkulujících fetálních erytrocytů v oběhu 

matky. (Williams, 2018; Indrák, 2018) 

3. Léčba 

Pacienti s tímto onemocněním vyžadují trvalou preventivní péči a spolupráci 

s hematologem. Podstatou je předcházení vzniku některých z krizí. Nemocní by se měli 

vyhýbat chladu a velkým výkyvům teplot v okolí, infekcím. Současné možnost léčby se z velké 

časti zaměřují na nejlepší podpůrnou léčbu, na poskytování analgetik během bolestivých krizí 

a také na poskytování krevních transfuzí při těžké akutní formě tohoto onemocnění. V případě, 

že pacient trpí akutní vazookluzivní krizí, je potřeba pacienta uložit do tepla, rehydratovat a je 

také nutná indikace silných analgetik po případě opiátů. (Fábryová, 2010; Tisdale, 2020) 

Doporučuje se, aby všem kojencům s talasemií HbSS a HbSβ0 byla podána penicilinová 

profylaxe a také vakcína PPV23 k prevenci invazivního pneumokokového onemocnění. 

Podáváním pravidelné transfuze vysoce rizikovým dětem bylo prokázáno 90% relativní snížení 

rizika mrtvice. Dětem od 2 do 16 let je také doporučováno absolvování každoročních 

transkraniálních dopplerovských screeningů. (Pace, 2021) 
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Používání hydroxymočoviny bylo do nedávna jediným lékem modifikující onemocnění. 

Hydroxymočovina inhibuje polymeraci hemoglobinu S, který způsobuje právě výše zmíněnou 

srpkovitou anémií. Klinická účinnost tohoto léku je způsobena indukcí tvorby fetálního 

hemoglobinu doposud neznámým mechanismem. U jedinců trpících HbS s hereditární 

perzinstencí HbF dochází v erytrocytech k rovnoměrné distribuci HbF, čímž nedochází 

k žádným komplikacím srpkovité anémie. Zatímco zvýšení hladiny HbF způsobené 

hydroxymočovinou není rovnoměrně distribuováno mezi erytrocyty, jinak by byl účinek tohoto 

léku efektivnější. (Tisdale, 2020; Pace, 2021) 

Hydroxyureu je možné indikovat dospělým pacientům a dětem od 9 měsíců věku se 

závažným klinickým průběhem onemocnění. V průběhu času může u některých pacientů 

odezva HbF na tento lék klesat, což vytváří potřebu objevit další farmakologická činidla, která 

budou schopná indukovat HbF novými mechanismy. (Pace, 2021) 

Nedávno byly schváleny tři další léky, jednalo se o L-glutamin, crizanlizumab a 

voxelotor. L-glutamin zvyšuje podíl redukovaných nikotinamidadenindinukleotidů 

v postižených erytrocytech, což vede ke snižování oxidačního stresu. Další přínosy tohoto léku 

zahrnovaly snížení počtu epizod akutního hrudníkového syndromu. L-glutamin je možné 

podávat dospělým a dětem od 5 let věku. (Pace, 2021) 

Voxelotor je inhibitor polymerace HbS s novým mechanismem účinku. Tento lék 

stabilizuje uvolněné, nepolymerizující R konformace HbS s vysokou afinitou ke kyslíku.  

Výsledkem léčby je snížení koncentrace deoxy-HbS. V nedávné studii bylo také zjištěno 

významné zvýšení hladiny hemoglobinu a snížení zhoršující se anémie a hemolýzy u pacientů 

se srpkovitou anémií vlivem voxelotoru. (Pace, 2021; Tisdale, 2020) 

Crizanlizumab je monoklonální protilátka proti P-selektinu, která významně snížila 

frekvenci epizod vazookluzivní krize bez ohledu na současné užívání hydroxymočoviny. (Pace, 

2021)  

Vývoj dalších léků, které budou dále zlepšovat klinickou závažnost v kombinaci 

s hydroxymočovinou, zahájil éru vývoje personalizovaných kombinovaných léčebných režimů 

pro pacienty se srpkovitou anémií nebo pro pacienty, kteří nereagují na léčbu 

hydroxymočoviny. (Pace, 2021) 

Právě četné pokroky v porozumění srpkovité anémie umožnilo vývoj léčebných terapií 

založených na alogenní transplantaci kmenových buněk s příslibem léčby založené na 
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genové terapii v budoucnu. Úplným nahrazením pacientovy kostní dřeně kostní dření, která 

obsahuje kmenové buňky produkující erytrocyty se správným genem pro β-globulin (HBB) 

z nepostiženého organismu, lze dosáhnout korekce srpkovité anémie. Ve většině případů se 

jedná o transplantaci hematopoetických kmenových buněk mezi jedinci s HLA identickými 

sourozeneckými dárci.  Tento postup se ukázal jako kurativní u 95 % příjemců, a to především 

u dětí. Pouze částečnou (20 %) náhradou pacientovy kostní dřeně vhodnou tkání bylo také 

dosaženo reverze onemocnění s minimální toxicitou 90 %. Pacientova kostní dřeň v tomto 

případě není zcela vymýcena. (Pace, 2021; Tisdale, 2020) 

 Výsledky těchto alogenních transplantací poskytnuly důkazy, že genetická manipulace 

s defektními kmenovými buňkami kostní dřeně může být stejně terapeutická.  Pro pacienty, 

kteří nemají vhodného alogenního dárce, zůstávají alternativou genetické strategie zaměřené na 

autologní transplantaci, jelikož genetický modifikované terapeutické buňky jsou původem od 

pacienta. Využití genové terapie ex vivo (autologní transplantace kmenových buněk) odstraňuje 

omezení dostupnosti příbuzných dárců, snižuje potřebu imunosupresivních léků a v neposlední 

řadě snižuje reakci štěpu proti hostiteli. Tato ex vivo genová terapie je v současné době 

testována v klinických studiích, které začaly hlásit pozitivní výsledky. (Pace, 2021; Tisdale, 

2020; Demirci, 2018) 

7.3 Anémie ze zvýšené ztráty erytrocytů – hemolytické anémie  

Hemolytické anémie jsou skupinou různorodých poruch s širokou klinickou a 

molekulární heterogenitou. Hlavním znakem hemolytických anémií je snížená hladina 

cirkulujících erytrocytů v důsledku předčasného zániku červených krvinek, jelikož u tohoto 

typu anémie dochází ke změně tvaru, funkcí krvinek. Zkrácená životnost erytrocytů může ve 

výsledku způsobit jejich zvýšené odbourávání neboli hemolýzu. (Jamwal, 2020) 

Hemolýza se může vyskytovat jako latentní proces bez jakýkoliv klinických příznaků 

anémie. V případě, že je odbourávání erytrocytů kompenzováno zvýšenou erytropoézou 

v kostní dření, nelze hovořit o přítomnosti hemolytické anémie, ale pouze o hemolytickém 

stavu. Avšak v momentě, kdy je kompenzace rozpadu krvinek krvetvorbou nedostatečná, 

dochází ke vzniku hemolytické anémie. Hemolýza se projeví anémií, až když nastane 

10násobné zkrácení doby přežití červených krvinek a 6násobné zvýšení rozpadu hemoglobinu. 

(Fábryová, 2010)   

Za fyziologického stavu jsou staré krvinky odbourávány ve slezině pomocí 

extravaskulární hemolýzy. Zatímco za patologického stavu podléhají předčasné destrukci 
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poškozené a pozměněné erytrocyty intravaskulární i extravaskulární hemolýze 

v retikuloendoteliálním systému. (Fábryová, 2010; Phillips, 2018) 

Primárně dochází k extravaskulární hemolýze, kdy špatně deformovatelné krvinky 

nejsou schopny změnit svůj tvar, tak aby prošly slezinou, což poté způsobí jejich sekvestraci a 

fagocytózu. Při intravaskulární hemolýze dochází k buněčné destrukci přímo v krevním oběhu 

a obsah buněk je uvolněn do plazmy. Při intravaskulární hemolýze je hemoglobin uvolněn do 

krevního řečiště, kde se specificky váže na haptoglobin. Vzniklý komplex 

haptoglobin/hemoglobin je poté odstraněn v játrech. V případě překročení vazebné kapacity 

haptoglobinu dochází k růžovému zabarvení plazmy, která je takto filtrována ledvinami. Může 

docházet k akutnímu nebo přechodnému selhání ledvin s akutní tubulární nekrózou v důsledku 

akumulace hemoglobinových dimerů nenavázaných na haptoglobin v renálních tubulech 

ledvin. (Phillips, 2018; Ucar, 2002) 

Příčiny hemolýzy mohou být buď korpuskulární (vrozené) anebo extrakorpuskulární 

(získané). U korpuskulárních hemolytických anémií dochází k poruchám přímo uvnitř 

erytrocytů. U extrakorpuskulárních hemolytických anémií je příčina předčasného zániku 

krvinky v prostředí, ve kterém se pohybuje. (Pecka, 2006b; Fábryová, 2010) 

1. Diagnostika  

Při podezření na hemolytickou anémii je nezbytné provedení kompletního krevního 

obrazu s počtem retikulocytů, nátěr periferní krve a také měření laktátdehydrogenázy (LDH), 

hladiny haptoglobinu a hladiny nekonjugovaného bilirubinu, která se vypočítává odečtením 

konjugovaného bilirubinu od celkového. Běžnou biologickou prezentací této skupiny anémií je 

makrocytární anémie s retikulocytózou. Přítomná retikulocytóza je charakterizována 

absolutním počtem retikulocytů rovným nebo vyšším než 120 × 109/l a jedná se o důležitý nález 

u většiny jedinců s tímto onemocněním. V některých typech HA je však nalézána nepřítomnost 

makrocytózy nebo retikulocytózy. (Guillaud, 2014) 

K potvrzení přítomnosti hemolýzy jsou běžně vyšetřovány tři krevní parametry: 

koncentrace LDH, koncentrace nekonjugovaného bilirubinu a hladina haptoglobinu. 

Z hemolyzovaných erytrocytů se uvolňuje LDH, čímž dochází k zvýšení jeho hladiny přibližně 

u 80–90 % všech typů HA. Zvýšená koncentrace nekonjugovaného bilirubinu v plazmě je 

výsledkem zvýšeného katabolismu hemu a snížené hladiny biliverdinu. Zatímco koncentrace 

haptoglobinu bývá snížena, jelikož se váže na volný hemoglobin uvolněný v plazmě během 

intravaskulární hemolýzy a v menší míře během extravaskulární hemolýzy. (Guillaud, 2014) 
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Analýza krevního nátěru zůstává zdaleka nejdůležitějším krokem diagnostického 

postupu. Některé přítomné morfologické abnormality erytrocytů lze posoudit pouze pomocí 

analýzy krevního nátěru a v řadě případů mohou postačit k identifikaci příčiny hemolýzy. Spolu 

s nálezem morfologicky změněných krvinek je také důležitá analýza leukocytů, analýza počtu 

a tvarů trombocytů k vyloučení jakékoliv koexistující hematologické nebo maligní poruchy. 

(Guillaud, 2014)  

V případě nenalezení žádných specifických abnormalit v krevním nátěru je žádoucí 

provedení přímého (DAT) a nepřímého Coombsova testu. Nepřímý Coombsův test detekuje 

protilátky proti erytrocytům v séru. Přímý Coombsův test je semikvantitativní metoda, která se 

využívá k detekci přítomnosti alo nebo autoprotilátek anebo k detekci komplementových 

proteinů vázaných na povrchu cirkulujících erytrocytů. Při provedení DAT pozitivní reakce 

nastává, když dojde k aglutinaci vyšetřovaných krvinek, na jejichž povrchu byly navázány 

protilátky (anti-humánní globuliny proti IgG) nebo proteiny komplementu (anti-humánní 

globuliny proti C3). Ve většině případů bývá pozitivní Coombsův test u autoimunitních 

hemolytických anémií (AIHA), avšak může nastat výjimka. Za některých vzácných okolností 

může být DAT u AIHA negativní, proto je nutné vyšetření Coombsova testu za použití anti-

IgA anebo anti-IgM globulinů. (Guillaud, 2014; Tuchscherer, 2015) 

7.3.1 Korpuskulární hemolytické anémie  

Jak bylo zmíněno výše, hemolytické anémie se vyznačují předčasným zánikem 

erytrocytů, a to buď v důsledku získaných nebo vrozených abnormalit hemoglobinové 

molekuly nebo vlivem poškození membránových proteinů krvinek a v neposlední řadě může 

být problém v poruše enzymů potřebných pro metabolismus erytrocytů. Na základě těchto 

událostí se vrozené hemolytické anémie dále dělí do tří kategorií: 

• poruchy membrány červených krvinek, 

• poruchy enzymů přítomných v erytrocytech, 

• abnormální struktury hemoglobinu (hemoglobinopatie). (Haley, 2017) 

Korpuskulární hemolytické anémie jsou skupinou onemocnění, které jsou ve většině 

případů dědičné, avšak paroxyzmální noční hemoglobinurie je jedinou získanou anémií z této 

skupiny. (Guillaud, 2014) V tabulce 10 jsou vyjmenovány nejčastější typy anémií u 

jednotlivých skupin.  
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Tabulka 10: Typy vrozených korpuskulárních hemolytických anémií (Guillaud, 2014) 

Defekt v membráně 

erytrocytů 

Defekt v enzymech 

erytrocytů 

Abnormální struktura 

hemoglobinu 

(hemoglobinopatie) 

• Hereditární sférocytóza 

• Hereditární 

eliptocytóza 

• Hereditární 

pyropoikilocytóza 

• Deficit glukóza-6-

fosfát dehydrogenázy  

• Deficit pyruvátkinázy  

• Srpkovitá anémie  

• Alfa-talasémie 

• Beta-talasémie 

 

7.3.1.1 Hemolytické anémie z odchylky v membráně erytrocytů 

7.3.1.1.1 Hereditární sférocytóza  

Hereditární sférocytóza je nejčastější dědičnou skupinou hemolytických anémií, které 

vznikají v důsledku přítomnosti abnormální membrány erytrocytů. Přítomné erytrocyty nejsou 

schopny udržet svůj bikonkávní tvar vlivem mutací v genech kódujících membránové proteiny 

erytrocytů, které hrají roli ve strukturální morfologické stabilitě. Hlavním patogenním znakem 

je zvýšená permeabilita membrány krvinek pro sodík a také úbytek lipidů. (Wu, 2021)  

Tuto anémii může vyvolat více molekulárních defektů ve struktuře membrány, avšak 

jedním společným rysem u této poruchy jsou oslabené vertikální vazby mezi membránovým 

skeletem a lipidovou dvojvrstvou s jejími integrálními proteiny. Vertikální vazby zahrnují 

interakce mezi spektrinem, ankyrinem, proteinem 3 a proteinem 4.2, následně interakce mezi 

spektrinem, proteinem 4.1 a glykoforinem C a v neposlední řadě interakce Rh-komplexu 

s ankyrinem a také další doposud nedefinované interakce lipidové dvojvrstvy s membránovým 

skeletem. V případě ohrožení těchto interakcí, dochází ke ztrátě soudržnosti mezi lipidovou 

dvojvrstvou a membránovým skeletem, což ve výsledku vede k destabilizaci dvojvrstvy a 

uvolnění lipidových vezikul. (Perrotta, 2008) 

Defekty ve vazbě spektrinu, ankyrinu nebo proteinu 4.2 snižují hustotu membránového 

skeletu, destabilizují lipidovou dvojvrstvu a uvolňují mikrovezikuly obsahující protein 3.  

V druhém případě dochází k defektu proteinu 3, který způsobuje jeho nedostatek a také dochází 

k narušení stabilizace lipidů, což ve výsledku způsobuje opětovnou ztrátu mikrovezikul 

z membrány. (Perrotta, 2008)  
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Obě tyto cesty vedou ke zmenšení plochy povrchu membrány, ke snížení poměru 

povrchu k objemu a také k tvorbě sférocytů. Vzniklé sférocyty jsou charakterizovány sníženou 

deformovatelností. V případě, že se takto změněné erytrocyty dostanou do sleziny, dochází k 

jejich selektivnímu zadržení a destrukci. Ve slezině abnormální erytrocyty podstupují další 

destrukci, která se projeví ztrátou povrchové plochy za vzniku mikrosférocytů, dochází také ke 

zvýšení hustoty buněk. Destrukce sférocytů je hlavní příčinou hemolýzy u pacientů s tímto 

onemocněním. (Perrotta, 2008) 

Sférocyty jsou význačné svou abnormální iontovou permeabilitou, která způsobuje 

zvýšení přítoku sodíku do intracelulárního prostoru, což poté zvyšuje požadavky na ATP 

v důsledku zvyšující se aktivity natrium-kaliové pumpy. Zvyšující se aktivita Na+/K+ pumpy 

slouží ke kompenzaci vzestupu intracelulárního sodíku v krvince. (Zamora, 2022) 

1. Klinické projevy 

Klinické projevy hereditární sférocytózy se liší podle závažnosti onemocnění a typu 

genetické mutace, což znamená, že jednotlivé projevy hemolytické anémie mohou být zcela 

různorodé. Může se vyskytnout asymptomatický průběh až plně rozvinutý klinický obraz.  

Celkový stav jedince závisí na schopnosti kostní dřeně kompenzovat hemolýzu a také na 

erytropoéze. (Fábryová, 2010) 

Klinickými příznaky bývají bledost v důsledku anémií, ikterus způsobený 

hyperbilirubinémií. Bývají také přítomné žlučové kameny a také splenomegalie. Hereditární 

sférocytóza může být odhalena v raném dětství nebo až v dospělosti například při současně 

probíhajícím infektu. Pouze desetina případů hereditární sférocytózy je charakterizována 

těžkým průběhem. U recesivní formy této anémie je možné nalézt nenápadné klinické projevy 

a jejich záchyt je zcela nahodilý. (Da Costa, 2013) 

U novorozenců je nejdůležitějším příznakem ikterus, jelikož splenomegalie často chybí. 

Některé případy mohou vyžadovat exsangvinanci, aby se zabránilo jadernému ikteru, ovšem ve 

většině případů postačí fototerapie k odstranění nadbytečného bilirubinu. U novorozenců je 

však důležité vyloučit ikterus způsobený AB0 inkompatibilitou. (Da Costa, 2013) 

2. Diagnostika  

Při diagnostice hereditární sférocytózy vzniká problém, jelikož se obdobné klinické 

projevy mohou vyskytovat i u dalších typů anémií, jako jsou talasémie a autoimunitní 

hemolytické anémie. (Wu, 2021) 
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Diagnostika této anémie by měla zahrnovat vyšetření kompletního krevního obrazu, 

vyšetření počtu retikulocytů, vyšetření hladiny bilirubinu v krvi a také provedení testu 

osmotické fragility erytrocytů. Rodinná anamnéza bývá také velmi užitečná k potvrzení 

diagnózy. V rámci laboratorního vyšetření je důležité provedení krevního nátěru. (Zamora, 

2022; Da Costa, 2013) 

Těžká anémie je diagnostikována u pacientů s hemoglobinem nižším než 80 g/l. O 

středně těžkém stavu lze hovořit při hladině hemoglobinu od 80 g/l do 100 g/l. Mírný stupeň je 

definován u žen při hladině hemoglobinu od 100 g/l do 115 g/l a u mužů od 100 g/l do 135 g/l. 

V laboratorním vyšetření je nalézána zvýšená hodnota MCHC, mírná nebo snížená hodnota 

MCV a zvýšená osmotická fragilita krvinek. V krevním nátěru je nalezena charakteristická 

sférocytóza. Je však důležité, aby byl nátěr kvalitní. Bývají přítomné i akantocyty spolu s 

poikilocytózou a anizocytózou krvinek. (Fábryová, 2010; Zamora, 2022) Obrázek číslo 11 

znázorňuje nátěr periferní krve s přítomnou hereditární sférocytózou. Tento nátěr prokazuje 

výraznou sférocytózů s polychromázií.  

 

Obrázek 11: Nátěr periferní krve u hereditární sférocytózy (Villatoro, 2019) 

K diagnostice hereditární sférocytózy je možné využít metodu průtokové cytometrie. Ta 

je v dnešní době doporučována, a nebo se provádí erytrokinetika s radioaktivním chromem 

51Cr. (Fábryová, 2010; Farias, 2017) 
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3. Léčba 

Léčba mírné až středně těžké anémie začíná už po narození. Hladina hemoglobinu je po 

narození často fyziologická, ale rychle po narození klesá. V novorozeneckém období je nutná 

léčba středně těžkých až těžkých forem této choroby suplementací folátů v dávce 2,5 mg/D ke 

zvládnutí nutričních požadavků stresové erytropoézy. Léčba rekombinantním erytropoetinem 

se po předchozí studii ukázala jako prospěšná pro většinu kojenců s hereditární sférocytózou, 

jelikož vedla ke zvýšení hladiny hemoglobinu a také k možnému snížení potřeby transfuzí 

erytrocytů. Použití rekombinantního EPO je však stále diskutabilní a k ověření jeho účinnosti 

je zapotřebí velkého množství klinických studií. (Perrotta, 2008; Da Costa, 2013) 

U pediatrické populace je hladina hemoglobinu udržována nad 70–80 g/l. V případě 

jeho poklesu pod netolerovatelnou úroveň je nutná transfuze červených krvinek odpovídající 

antigenům v systémech Rh a Kell. U novorozenců neexistuje jasná hranice hemoglobinu, která 

by značila nutnost transfuze erytrocytů.  Rozhodující je pouze schopnost tolerance anémie. Děti 

s těžkou formou hereditární sférocytózy musí být pečlivě sledovány během propuknutí 

jakékoliv virové infekce. (Zamora, 2022; Da Costa, 2013) 

Splenektomie do značné míry zlepšuje klinické projevy u většiny pacientů, jelikož 

slezina je místem, kde dochází k destrukci erytrocytů. Avšak neměla by být prováděna pouze 

na základě diagnózy hereditární sférocytózy, ale na základě závažnosti anémie. (Zamora, 2022; 

Da Costa, 2013)   

Splenektomie eliminuje anémii, hyperbilirubinémii a redukuje počet retikulocytů skoro 

k normálu. Odstranění sleziny je indikováno u těžké HS s významnou anémií a komplikacemi 

žlučových kamenů. U střední formy by měla být splenektomie indikována až v případě 

významného vlivu anémie na kvalitu života. (Perrotta, 2008; Da Costa, 2013) 

U pacientů s těžkým průběhem odstranění sleziny onemocnění zcela nevyléčí, ale 

dochází k markantnímu zlepšení klinických projevů. V každém případě by se o splenektomii 

mělo uvažovat až od 6–9 let věku dítěte, jelikož vznik postsplenektomické infekce je 

v kojeneckém věku a raném dětství velmi vysoké. Také by před provedením měla být pečlivě 

zhodnocena rizika a přínosy zákroku. (Perrotta, 2008)  

Mezi časté komplikace splenektomie je možno zařadit lokální infekce, krvácení a 

pankreatitidu. Závažnou dlouhodobou komplikací jsou poté postsplenektomické infekce 

způsobené opouzdřenými bakteriemi, většinou Streptococcus pneumoniae. (Perrotta, 2008) 
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V některých případech je možné pouze částečné odstranění sleziny místo totální 

splenektomie, tak aby se snížilo riziko infekce, snížila se anémie, retikulocytóza a 

hyperbilirubinémie. (Da Costa, 2013) 

7.3.1.2 Hemolytické anémie z odchylky v molekule hemoglobinu 

Do této skupiny hemolytických anémií se řadí kvalitativní a kvantitativní 

hemoglobinopatie. Srpkovitá anémie je skupinou kvalitativních hemoglobinopatií, zatímco alfa 

a beta talasémie se řadí do skupiny kvantitativních hemoglobinopatií. Obě tyto skupiny jsou již 

popsány výše, jelikož se jedná také o anémie z poruchy syntézy hemu. (Indrák, 2018) 

7.3.2 Extrakorpuskulární hemolytické anémie (získané) 

Hlavní charakteristikou těchto hemolytických anémií je zkrácené přežívání a hemolýza 

erytrocytů vlivem vnějších faktorů. Vyvolávajícími faktory jsou ve většině případů složky, 

které mají povahu imunitní nebo neimunitní. (Fábryová, 2010) Na obrázku 12 lze vidět 

rozdělení extrakorpuskulárních hemolytických anémií.  

 

Obrázek 12: Schéma rozdělení extrakorpuskulárních hemolytických anémií 

IHA je možno klasifikovat jako autoimunitní (AIHA), aloimunitní a sekundární. AIHA 

je význačná produkcí protilátek namířených proti vlastním krvinkám.  Autoprotilátky také často 

vykazují reaktivitu proti alogenním erytrocytům. Aloimunitní hemolytická anémie vyžaduje 

expozici alogenních erytrocytů a výsledné aloprotilátky nevykazují jakoukoliv reaktivitu 

namířenou na autologní krvinky. (Gehrs, 2002) 
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7.3.2.1 Autoimunitní hemolytické anémie  

Tato imunitní hemolytická anémie je získaná heterogenní autoimunitní porucha, která 

je charakterizovaná tvorbou autoprotilátek namířených proti některým membránovým 

antigenům erytrocytů. Jedná se převážně o protilátky třídy IgG a IgM.  Tyto autoprotilátky poté 

způsobují zvýšenou destrukci autologních erytrocytů s nebo bez zapojení komplementu. Mezi 

další patogenní mechanismy je možné zařadit hyperaktivaci efektorů buněčné imunity, 

dysregulaci cytokinů a neúčinnou kompenzaci kostní dřeně. V závislosti na typu a koncentraci 

autoprotilátek může dojít k extravaskulární hemolýze ve slezině a játrech anebo také k 

intravaskulární hemolýze. (Haley, 2017; Barcellini, 2020) 

Principy hemolýzy  

Při vazbě protilátky třídy IgG na antigen přítomný na povrchu erytrocytu může dojít 

k přímé vazbě protilátky s receptorem pro Fcγ na povrchu makrofágů a ty poté způsobují 

fagocytózu erytrocytů ve slezině. (Čermák, 2018) 

Naopak při vazbě antigenu s protilátkou třídy IgG dochází k fixaci C1q složky 

komplementu a k aktivaci C1-C3b složek komplementu. Při vysoké koncentraci protilátek nebo 

vysoké afinitě může aktivace komplementu probíhat až k vytvoření komplexu atakujícího 

membránu (C5b9), což poté vede k intravaskulární hemolýze. Pokud je však koncentrace 

protilátek nízká a vazba není pevná, dojde k převaze inhibičních mechanismů komplementu a 

konverzi C3b složky komplementu na C3d. C3b opsonizované erytrocyty jsou poté 

fagocytovány jaterními makrofágy nesoucí na svém povrchu C3 receptory. Dochází 

k extravaskulární hemolýze. IgG zprostředkovaná hemolýza je ve většině případů 

extravaskulárního typu. (Čermák, 2018; Voulgaridou, 2021) 

Autoprotilátky třídy IgM jsou pentamery s vysokou aviditou, proto je aktivace 

komplementu snaží než u IgG. Tento typ protilátek dokáže vázat a aktivovat všechny složky 

komplementového systému. Mají také schopnost aktivovat kaskádu komplementu až do 

konečného lytického komplexu (C5-C9). Tento komplex určuje intravaskulární hemolýzu 

prostřednictvím aktivace perforinů a dalších cytotoxických faktorů. Slezina je hlavním místem 

extravaskulární hemolýzy, co se týče protilátek třídy IgG. Zatímco Kupfferovy buňky v játrech 

jsou hlavním činitelem extravaskulární hemolýzy spojené s IgM. (Gehrs, 2002; Barcellini, 

2020; Voulgaridou, 2021) 

V závislosti na přítomnosti rozpoznané základní příčiny je možné tento typ anémie 

klasifikovat jako primární (idiopatickou) nebo jako sekundární. Sekundární typ této anémie je 
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spojen s lymfoproliferativním, autoimunitním a infekčním onemocněním, s imunodeficiencí, 

se solidními nádory, s transplantací a léky. (Barcellini, 2020) 

Tento typ hemolytické anémie lze klasifikovat podle vlastností protilátek do čtyř skupin: 

• autoimunitní hemolytická anémie s tepelnými protilátkami, které se řadí do třídy IgG 

(optimální účinnost při 37 °C), 

• autoimunitní hemolytická anémie s chladovými protilátkami, které jsou třídy IgM 

(optimální aktivita při ledničkové teplotě),  

• autoimunitní hemolytická anémie se smíšeným typem protilátek, které se při ochlazení 

navážou na červené krvinky a po oteplení u jedince vyvolají náhlou hemolýzu až 

hemoglobinurii, 

• paroxysmální chladová hemoglobinurie. (Fábryová, 2010) 

Nejběžnější skupinou autoimunitních hemolytických anémií jsou AIHA s tepelnými 

protilátkami. Ty jsou zprostředkovány autoprotilátkami třídy IgG, které se vážou na 

membránové antigeny autologních krvinek při 37 °C a způsobují jejich destrukci. IgA a 

monomerní IgM jsou detekovány pouze ve vzácných případech. U této formy anémie dochází 

k tvorbě autoprotilátek proti antigenům Rh systému, zřídka proti antigenům systému Kell, 

Kidd, Lutheran, Duffy a další. (Fábryová, 2010; Voulgaridou, 2021; Liebman, 2017) 

AIHA s chladovými protilátkami je spojena s vývojem autoprotilátek třídy IgM, které 

způsobují aglutinaci krvinek při nízkých teplotách (0–4 °C). IgM senzibilizované erytrocyty 

jsou obecně spojovány s oběma typy hemolýz, avšak častěji podléhají extravaskulární 

hemolýze. Autoprotilátky bývají specifikace anti-Pr, anti-Gd, anti-M. (Fábryová, 2010; Gehrs, 

2002; Berentsen, 2020) 

 Protilátky třídy IgM jsou účinným aktivátorem komplementu. Po chladem indukované 

vazbě protilátek na povrch erytrocytu, během průchodu akrálními částmi oběhu, dochází 

k fixaci komplementové složky C1q a tím k aktivaci klasické cesty komplementu. Generalizace 

C3 konvertázy způsobuje tvorbu C3a, tedy rozpustného anafylatoxinu a také tvorbu C3b složky 

komplementu. Po zahřátí na teplotu 37 °C dochází v centrální cirkulaci k fagocytóze C3b 

opsonizovaných erytrocytů mononukleárním fagocytárním systémem, a to převážně v játrech, 

jedná se o extravaskulární hemolýzu. (Berentsen, 2020) 

Aktivace komplementu však může dále pokračovat k tvorbě C5 konvertázy. Tento 

enzym iniciuje kaskádu terminálního komplementu štěpením C5 na C5a a C5b složky 
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komplementu. C5b je schopen vázat složky C6, C7, C8 a C9, což poté způsobuje tvorbu 

komplexu membránového útoku (MAC) a také intravaskulární hemolýzu. (Berentsen, 2020) 

Paroxyzmální chladová hemoglobinurie (PCH) je vzácná autoimunitní hemolytická 

anémie, která se projevuje intravaskulární hemolýzou a hemoglobinurií. PCH je způsobeno 

Donath-Landsteinerovými IgG protilátkami. Tyto protilátky jsou namířeny proti P antigenům 

erytrocytů. Při nízkých teplotách dochází k vazbě protilátky s antigenem na povrchu erytrocytu, 

přičemž je zahájena fixace časných složek komplementu C1, C4 a C2. Zatímco při teplotách 

37 °C probíhá aktivace klasické dráhy komplementu se štěpením C3 složky komplementu na 

C3a a C3b složky. Tento krok následně spouští aktivaci terminální komplementové dráhy. 

Aktivace této dráhy má za následek tvorbu komplexu atakujícího membránu a fulminantní 

intravaskulární hemolýzu. (Lau-Braunhut, 2019) 

Tento typ anémie se nyní nejčastěji vyskytuje u dětí po virové infekci. Ve většině 

případů se jedná o přechodnou imunitně zprostředkovanou hemolýzu, která je pozorována 1 až 

3 týdny po prodělaném virovém onemocnění. V 70 % případů se PCH objevuje po infekci 

horních cest dýchacích. Dalšími vyvolávajícími faktory jsou gastrointestinální onemocnění, 

očkování, hematopoetické malignity a autoimunitní poruchy. (Lau-Braunhut, 2019) 

1. Klinické příznaky  

Pacienti s AIHA mohou mít velmi různorodý klinický obraz. Běžným nálezem bývá 

únava, slabost, dušnost při námaze, palpitace a závratě. Jedinci mohou trpět splenomegalií, 

hepatomegalií a adenopatií. Splenomegalie bývá přítomná asi v polovině případů a 

hepatomegalie u 1/3. Bývá přítomná také fulminantní hemolýza projevující se bledosti, 

hepatitidou a vylučováním tmavě zbarvené moči. V případě výskytu sekundární formy tohoto 

onemocnění je třeba vždy uvažovat o specifických známkách a symptomech primárního 

onemocnění. (Barcellini, 2020; Liebman, 2017) 

Klinický obraz může být komplikován závažnými infekcemi, a to zejména po 

splenektomii. Zhruba 10–15 % případů má závažný klinický obraz, zejména je-li přítomná 

současná trombocytopenie se souvisejícím krvácením (Evansův syndrom). (Barcellini, 2020) 

Pacienti s primárním, ale převážně sekundárním typem AIHA mohou trpět úbytkem 

hmotnosti, bolestmi kloubů, bolestmi břicha, bolestmi na hrudi s kašlem nebo bez kašle. U 

těžkých forem tohoto onemocnění, v nichž dominuje intravaskulární hemolýza, jsou 

pozorovány trombotické komplikace. Převážně se jedná o žilní tromboembolické komplikace 
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(plicní embolie, diseminovaná intravaskulární koagulace), ale mohou se objevit také arteriální 

(infarkt myokardu, cévní mozková příhoda). (Liebman, 2017) 

Vedoucím klinickým příznakem u AIHA s chladovými protilátkami je akrocyanóza při 

ochlazení (cyanotické zbarvení nosu, uší, prstů). U paroxysmální chladové hemoglobinurie je 

charakteristická přítomnost zimnice, horečky, křečí, bolesti dolní části zad a břicha. 

(Barcellini, 2020) 

2. Diagnostika 

Počáteční testy mají za cíl vyhodnotit přítomnost hemolýzy a také stupeň anémie. 

V prvním kroku je nutné vyšetření celkového krevního obrazu s DIFFem, počet retikulocytů, 

provedení krevního nátěru. Nezbytné je také vyšetření celkového a nekonjugovaného 

bilirubinu, hladiny LDH a haptoglobinu. (Voulgaridou, 2021)  

Laboratorní vyšetření obvykle odhalí proměnnou hladinu hemoglobinu a hematokritu 

v závislosti na stupni přítomné hemolýzy a kompenzaci kostní dřeně. V důsledku zvýšeného 

počtu retikulocytů může být hodnota MCV zvýšená. Přítomnost retikulocytózy během těžké 

formy anémie je ve skutečnosti dobrým prognostickým indexem. Zatímco retikulocytopenie 

může představovat nutnost lékařské péče, jelikož je vyžadováno velké množství transfuze. Lze 

pozorovat mírnou leukocytózu a ve vzácných případech neutropenii. V některých případech 

může být také přítomna závažná trombocytopenie jako aspekt Evanova syndromu. (Barcellini, 

2020; Liebman, 2017) 

Zvýšené hodnoty celkového a nekonjugovaného bilirubinu spolu se zvýšením sérové 

LDH jsou dalším důkazem probíhající hemolýzy. Haptoglobin bývá významně snížen až na 

hodnoty menší než 0,25 g/l u 85 % pacientů s touto anémií. Avšak zvýšené hodnoty bilirubinu 

spolu se sérovou LDH a nízké koncentrace haptoglobinu nepotvrzují definitivně diagnózu 

autoimunitní hemolytické anémie. Provedení vyšetření krevního nátěru, stanovení počtu 

retikulocytů je zásadní pro stanovení správné diagnózy. (Liebman, 2017) 

V krevním nátěru periferní krve je obvykle nalézána středně závažná poikilocytóza a 

anizocytóza, polychromázie. V případě přítomnosti tepelných protilátek bývá v nátěru 

přítomen různý počet sférocytů. V některých momentech je možné v nátěru vidět erytrocyty 

s jádry a vzácně erytrofagocytózu způsobenou makrofágy a neutrofily. (Liebman, 2017) 

Obrázek 13 znázorňuje přítomnost mikrosférocytů. Tyto buňky bývají viděny právě při AIHA 

s tepelnými protilátkami.  
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Obrázek 13: Periferní nátěr krve s přítomnými mikrosférocyty (Solomon, 2019) 

 Obrázek 14 ukazuje aglutinaci erytrocytů ve vzorku pacienta, který trpí autoimunitní 

hemolytickou anémií s chladovými protilátkami. 

 

Obrázek 14: Aglutinace erytrocytů u AIHA s chladovými protilátkami (Solomon, 2019) 

Pro potvrzení diagnózy AIHA je zásadní provedení sérologického průkazu 

erytrocytárních autoprotilátek. Stanovení přítomnosti autoprotilátek navázaných na membráně 

erytrocytů pacienta se provádí pomocí přímého antiglobulinového testu – přímý Coombsův test 

(DAT). V případě pozitivní reakce došlo k navázání IgG, komplementu C3b nebo obou na 

erytrocyty daného pacienta. Dále je možná identifikace antigeny, na které autoprotilátky cílí, 

provedením eluce protilátky z erytrocytů a testování těchto protilátek proti panelům kontrolních 
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erytrocytů. Sérum pacienta je také možné testovat na nenavázané autoprotilátky proti 

kontrolním erytrocytům. Jedná se o nepřímý Coombsův test (nepřímý antiglobulinový test). 

Přítomnost samostatné C3b složky komplementu po provedení DAT může naznačovat 

hemolýzu způsobenou chladovými aglutininy nebo Donath-Landsteinerovým IgG.  Výsledky 

DAT musí být hodnoceny v kombinaci s klinickým nálezem a výsledky dalších laboratorních 

studií, aby se definitivně potvrdila diagnóza u daného pacienta. (Liebman, 2017) 

3. Léčba AIHA 

a) Autoimunitní hemolytická anémie s tepelnými protilátkami  

V první linii terapie se využívá léčba pomocí kortikosteroidů. Dávka a způsob podání 

závisí na počáteční hladině hemoglobinu. U pacientů s lehčí formou této anémie je léčba 

zahájena podáváním perorálního prednisonu v dávkách 1–1,5 mg/kg/den. Užíváním této dávky 

po dobu 3–4 týdnů je možné zvýšit hladinu hemoglobinu a kontrolovat hemolýzu v 70–85 % 

případů. U pacientů s velmi těžkou anémií a rychlou hemolýzou by měl být indikován 

intravenózní methylprednisol v dávce 100–200 mg/den po dobu 10–14 dnů nebo v dávce 250–

1000 mg/den po dobu 3–5 dnů, a to buď samostatně nebo v kombinaci s intravenózními 

imunoglobuliny (I.v.) nebo plazmaferézou při vysokém titru volných cirkulujících protilátek. 

I.v. imunoglobuliny se podávají po dobu 3–5 dnů v dávce 0,5 g/kg. Při dosažení hodnoty 

hemoglobinu >100 g/l lze hodnotit léčbu jako efektivní. Dávky kortikosteroidů by měly být 

postupně snižovány a vysazeny po dobu přibližně 4–6 měsíců. Pacienti by však měli být 

pravidelně pozorováni, jelikož pouze 1/3 pacientů zůstává v dlouhodobé klinické remisi. U 

poloviny pacientů je nutné podávání kortikosteroidů v dlouhodobě udržovací dávce. U 20–30 

% nemocných je potřeba indikace léků v kombinaci s jinými imunosupresivy. (Barcellini, 

2020; Čermák, 2018) 

Pacienti, kteří nereagují na léčbu první linie, nebo u pacientů s časnou recidivou je nutná 

léčba druhé linie, stejně jako i pacientů, kteří vyžadují nepřijatelně vysoké dávky prednisonu. 

(Čermák, 2018) 

Rituximab patří k nejnovějším a slibným terapeutickým možnostem druhé linie léčby. 

Tento lék je indikován při selhání první linie léčby zejména u nemocných, u nichž není 

indikována splenektomie. Pacientům je podáván rituximab v dávkách 375 mg/m2, ve 4 dávkách 

v týdenních intervalech. Prediktorem správné odpovědi na léčbu je nižší věk, kratší interval 

mezi diagnózou a terapií a také včasné podání léků. V poslední době je indikováno podávání 

nízkých dávek rituximabu (100 mg/m2 4× týdně), jako první linie léčby v kombinaci 
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s kortikosteroidy. Efekt této varianty byl pozorován u 90 % nemocných jedinců. (Barcellini, 

2020; Čermák, 2018) 

Splenektomie je považována za nejúčinnější terapii druhé linie léčby, která je 

indikována u pacientů mladších 65 let s dobrým klinickým stavem a také u žen ve fertilním 

věku. Odpověď na tento zákrok je pozorována asi u 65 % nemocných a u 20 % pacientů dochází 

zcela k vyléčení. Nyní je preferováno provádění laparoskopické splenektomie z důvodu 

menšího počtu komplikací, kratší doby hospitalizace a menšího traumatu. Nevýhodou 

splenektomie jsou chirurgické komplikace, a především infekční a trombotické komplikace. 

Před provedením zákroku je doporučeno provedení imunizace nejlépe 6 týdnu předem. Po 

splenektomii je doporučována antibiotická léčba po dobu tří let, každoroční očkování proti 

chřipce a přeočkování proti pneumokokům a meningokokům každých pět let, a také podávání 

tromboprofylaxe nízkomolekulárním heparinem alespoň na pooperační období. V případě 

selhání splenektomie je poté možnost léčby nižšími dávkami kortikosteroidů (15 mg/den), než 

je potřebné v první linii léčby. (Barcellini, 2020; Čermák, 2018) 

Azathioprin, cyklosporin a cyklofosfamid jsou konvenční imunosupresiva používaná 

jako léčba třetí linie kvůli nedostatečným údajům o účinnosti a vysokému riziku nežádoucích 

účinků. Cyklofosfamid je podává v dávce 100 mg/den, azathioprin je užíván v dávce 2–3 

mg/kg/den a cyklosporin A je podáván v počáteční dávce 3 mg/kg/den a poté je dávka upravena 

podle plazmatické hladiny pacienta. Vysoké dávky cyklofosfamidu a alemtutumabu prokázaly 

účinnost 60–80 %. V několika málo případech se využívají v tzv. záchranné léčbě u 

rezistentních forem. Podávání mykofenolát mofetilu a danazolu je další možností terapie.  

(Barcellini, 2020; Čermák, 2018) 

b) Léčba AIHA s chladovými protilátkami  

Nefarmakologická léčba je primárně založena na ochraně exponovaných částí těla před 

chladem, vyhýbání se studeným pokrmům, nápojům. U méně závažných forem této anémie 

jsou tato opatření dostačující pro kontrolu anémie. Pokud je indikována transfuze, je nutné 

udržování pacienta v teple a je také doporučováno používání in-line ohřívače krevní konzervy. 

(Barcellini, 2020; Berentsen, 2020) 

Farmakologická léčba je indikována zhruba u poloviny pacientů, kteří vykazují příznaky 

choroby. Na rozdíl od AIHA s tepelnými protilátkami je léčba kortikosteroidy a dalšími 

nespecifickými imunosupresivy obecně neúčinná. Dnes je tato anémie léčena časným 

podáváním rituximabu v monoterapii. Kombinovaná léčba rituximabem a fludarabinem 
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perorálně v dávkách 40 mg/m2 v 1–5 dnech vedla k setrvalé remisi a k vyššímu počtu 

pozitivních odpovědí, avšak hematologická toxicita a infekční komplikace bývají běžné. 

Kombinovaná léčba rituximabem a bendamustinem je nyní doporučována jako první volba u 

pacientů, kteří jsou závažně postiženi touto anémií. Tato kombinace přinesla pozitivní odpověď 

u 71 % nemocných a také dlouhotrvající remisi. (Barcellini, 2020; Berentsen, 2020) 

Splenektomie je v tomto případě neefektivní, protože erytrocyty s navázaným 

komplexem C3-IgM jsou přednostně vychytávány jaterními makrofágy. (Čermák, 2018) 

c) Léčba paroxysmální chladové hemoglobinurie  

PCH se často projevuje těžkou a rychle progredující anémií, která může být život 

ohrožující. Léčba je primárně podpůrná s udržováním teplých okolních teplot tak, aby se 

zabránilo dalšímu vázání autoprotilátek na erytrocyty. Pacienti s těžkou formou anémie mohou 

vyžadovat transfuzi, kterou je při podávání nutné zahřívat. Refrakterní a recidivující forma PCH 

byla v některých případech úspěšně léčena rituximabem nebo IV IgG. Používání eculizumabu 

představuje potenciální terapeutickou účinnost, vzhledem k jeho účinku, jelikož je schopen 

blokovat terminální dráhu komplementu. Ve snaze zaměřit se na intravaskulární a 

extravaskulární hemolýzu, které jsou zprostředkované komplementem, byly vyvinuty nové 

inhibitory komplementu jako jsou sutimlimab a pegcetacoplan. Tyto léky vykazují časný 

důkaz úspěšné blokády komplementu, zrušení hemolýzy a příznivé profily vedlejších účinků. 

(Lau-Braunhut, 2019) 
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ZÁVĚR 

V rámci studie bylo zjištěno, že sideropenická anémie bývá léčena buď orální 

suplementací soli železa, nebo lze indikovat parenterální terapii. V případě perorální léčby je 

pacientům podáván například síran železnatý, fumarát a glukonát, avšak existují i další léky 

jako je maltofer, tayrdyferon, aktiferin. Obvyklé dávkování elementárního železa je 120 mg 

železa denně po dobu tří měsíců. V případě indikace intravenózní formy terapie je těmto 

pacientům podáván glukonát železa, ferumoxytol, dextran železa anebo izomaltosid železa. 

V některých stavech je vyžadováno podávání krevních transfuzí. 

Pacienti trpící nedeleční formou onemocněním HbH bývají léčeni stejnými 

terapeutickými postupy jako pacienti s beta talasémií major. Ke splenektomii bývá přistoupeno 

v případě masivní splenomegalie.  

U průzkumu léčby beta talasémií bylo zjištěno, že léčba je založena na podávání 

krevních transfuzí, přičemž se jedná se o substituční léčbu. Avšak v rámci transfuzní terapie 

může u jedinců docházet k přetížení organismu železem, proto je nezbytná indikace chelatační 

terapie. V rámci chelatační terapie se pacientům podávají léčiva, jako je deferoxamin, 

deferipeon, defasirox. Splenektomie je prováděna v případě potřeby velkého počtu transfuzí 

nebo také při splenomegalii. Transplantace kostní dřeně je jedinou variantou, která vede 

k úplnému uzdravení jedince, avšak je doporučována jen u mladých pacientů. Hledání dalších 

možností terapie beta talasémií však stále pokračuje.  

Bylo zjištěno, že pacienti se srpkovitou anémií jsou léčeni hydroxymočovinou nebo L-

glutaminem, crizanlizumabem anebo také voxelotorem. Všechny tyto léky slouží k léčbě 

komplikací, které jsou se srpkovitou anémií spojeny. V dnešní době je jedinou možností, která 

vede ke korekci srpkovité anémie, provedení alogenní transplantace kostní dřeně. Výsledky 

těchto autologních transplantaci poskytly důkaz, že v budoucnu bude možná genetická 

manipulace s poškozenými kmenovými buňkami kostní dřeně pacienta, čímž bude umožněna 

autologní transplantace kostní dřeně.  

U hereditární sférocytózy bylo zjištěno, že terapie této anémie v pediatrické populaci je 

založena především na udržování hladiny hemoglobinu podáváním transfuzí. U těžké formy 

tohoto onemocnění bývá indikováno provedení splenektomie, avšak provedení tohoto zákroku 

nevede k úplnému uzdravení pacienta. U středně těžkých stavů se splenektomie provádí jen 

v případě významného vlivu anémie na kvalitu života.  
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Dále bylo zjištěno, že AIHA s tepelnými protilátkami je v první linii terapie léčena 

podáváním kortikosteroidů, buď se jedná o perorální prednison nebo o intravenózní 

methylprednison. V druhé linii terapie se využívá léčba pomocí rituximabu. Splenektomie je 

v tomto případě nejúčinnější volbou terapie. Léky jako azathioprin, cyklosporin a 

cyklofosfamid jsou léky třetí linie. Ty však mají vysoké riziko nežšádoucích účinků. 

Nefarmakologická terapie AIHA s chladovými protilátkami je založena především na ochraně 

exponovaných částí těla před chladem. V případě indikace farmakologické terapie, je 

pacientům podáván rituximab s fludarabinem nebo kombinace rituximabu s bendamustinem. 

Na závěr bylo zjištěno, že terapie pacientů s PCH je primárně podpůrná. Nemocní s těžkou 

formou PCH mohou vyžadovat indikaci krevní transfuze, tu je nutné při podávání zahřívat. 

V některých případech byla tato anémie léčena rituximabem. V rámci studie bylo zjištěno, že 

používání léku eculizumabu představuje potencionální terapeutickou účinnost.  

Bakalářská práce se věnuje fyziologii erytrocytů, konkrétně popisu struktury a 

morfologie erytrocytů, poté popisu vývoje červených krvinek, popisu metabolismu, který 

v erytrocytech probíhá a v neposlední řadě popisu rozpadu krvinek. Vzhledem k náležitosti 

hemoglobinu v krvinkách, je v práci popsána jeho struktura, syntéza a také rozpad. 

Metabolismu železa je věnována také část práce. Změny morfologie erytrocytů jsou zde také 

uvedeny a náležitě popsány, avšak převážná část bakalářské práce je věnována anémiím a jejich 

léčbě.  
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