ANEMIA

Anemia Aplastica DOBANDITA APLASTICA

Tot ce trebuie sa stii

Ce este ANEMIA APLASTICA?

Anemia aplastica, cunoscuta si sub numele de aplazie medulara sau insuficienta
maduvei osoase, este o afectiune rara, grava a sangelui, care apare atunci cand celulele
stem din maduva osoasa se deterioreaza si maduva osoasa nu mai poate produce
suficiente celule sanguine, pentru ca organismul sa functioneze normal.

Sunt cunoscute doua forme de anemie aplastica: anemia aplastica congenitala (din
nastere, de tip Anemia Fanconi) si anemia aplastica dobandita.

Anemia aplastica dobandita (mai frecventa la adolescenti si adultii tineri) are cauze
necunoscute (medicii spun ca este idiopatica) in aproximativ jumatate din cazuri. ~

Care sunt semnele si simptomele ANEMIEI APLASTICE?

Un numar mai mic decat in mod normal in sange de celule rosii, celule albe si trombocite sunt primele semne
ale anemiei aplastice.

Un numar mai mic decat in mod normal de celule rosii in sange poate provoca urmatoarele simptome:

. oboseala;

. slabiciune;

. dificultati de respiratie;

. piele, gingii si unghii palide;
. ameteala;

. dureri;

. maini si picioare reci;

. dureriin piept.

Un numar mai mic decat in mod normal de celule albe in sange poate provoca urmatoarele simptome:

. febra;
. infectii frecvente sau severe;
. simptome persistente asemanatoare gripei.

Un numar mai mic decat in mod normal de trombocite poate provoca urmatoarele simptome:

. sangerari sau vanatai usoare;
. pete rosii pe piele;
. sangerari nazale, sangerari ale gingiilor, sange in scaun si perioade menstruale grele.

Alte semne si simptome ale anemiei aplastice pot include greata, eruptii cutanate, infectii care dureaza mult
timp.
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Care sunt cauzele ANEMIEI APLASTICE DOBANDITE?

Mecanismul prin care apare anemia aplastica dobandita este neclar, dar in majoritatea cazurilor e vorba de
functionarea deficitara a sistemului imun care ataca si distruge celulele stem din maduva osoasa.

Printre cauzele frecvent asociate cu aparitia anemiei aplastice sunt:
. Expunerea la produse chimice (de exemplu: benzen, arsenic anorganic, etc);
. Tratamentul cu unele medicamente (de exemplu: medicamente oncologice, antibiotice,
antiinflamatoare nesteroidiene, anticonvulsivante, acetazolamida, saruri de aur, penicilamina,
quinacrina, etc);

. Hepatite (seronegative pentru virusurile hepatitice B sau C);
. Sarcina;

. Radiatii;

. Virusi (virusul Epstein-Barr si citomegalovirusul).

Persoanele predispuse sa faca ANEMIE APLASTICA DOBANDITA

Vestea proasta este ca oricine poate face anemie aplastica dobandita si nu exista nicio modalitate de a
preveni aceasta forma de anemie.

Persoanele cu risc crescut de anemie aplastica dobandita sunt:

. Pacientii diagnosticati cu cancer si care fac radioterapie si/sau chimioterapie

. Persoanele expuse la anumite toxine din mediu, cum ar fi: pesticidele, arsenicul si benzenul

. Persoanele care iau anumite medicamente, cum ar fi cele utilizate pentru a trata artrita
reumatoida si/sau unele tipuri de antibiotice

. Persoanele cu anumite boli infectioase, tulburari autoimune sau afectiuni mostenite genetic

care pot deteriora maduva osoasa.

Cum este diagnosticata ANEMIA APLASTICA?

Pentru a diagnostica anemia aplastica, medicul va va recomanda analize de sange.

De asemenea, medicul va efectua o examinare fizica, va va intreba istoricul medical personal si al familiei, va
intreba despre simptome si de cat timp le aveti. Medicul va dori sa stie si daca ati avut infectii virale, daca ati
fost expus la toxine sau ati urmat un tratament pentru cancer. Un alt indiciu important de diagnostic este
daca dumneavoastra sau cineva din familia dumneavoastra a avut anemie.

In timpul examenului fizic, medicul se va uita la pielea dumneavoastra si va verifica dacd sunt semne de
sangerare sau infectie, va asculta inima si plamanii pentru orice sunete anormale, va face un control al
abdomenului si picioarelor pentru a determina orice modificare a starii normale de functionare a
organismului. Rezultatele examenului fizic vor ajuta medicul sa determine cauza si severitatea starii
dumneavoastra.
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In completarea bilantului, la diagnostic mai sunt necesare biopsia maduvei osoase, efectuarea unei
radiografii toracice si/sau tomografie computerizata (CT), ecografii, teste hepatice, teste pentru infectii virale,
teste pentru nivelurile de vitamina B12 si acid folic din sange si/sau un test specializat pentru hemoglobinurie
paroxistica nocturna (HPN). ~

Aceste teste ajuta medicul sa determine severitatea anemiei, care este cauza ei si daca aveti o boala clonala
numita hemoglobinurie paroxistica nocturna.

Pentru diagnosticul anemiei aplastice trebuie sa fie confirmate cel putin doua criterii dintre urmatoarele:
. Valoarea Hemoglobinei (Hb) <10g/dl
. Numar de Neutrofile < 1500/mmc
. Numar de Trombocite < 150.000/mmc,

in absenta altor cauze secundare si in prezenta unei celularitati medulare scazute.

Clasificarea anemiei aplastice se face in functie de gradele de
severitate:

()  Anemia aplastica moderat severa este caracterizati de urmatoarele valori:
(i) Neutrofile 500-1000/pl

i) Hb<10g/dl

iii)  Trombocite 20-50000/pl

iv) Reticulocite 0,2-0,6%

Y Celularitate medulara <30%

N S S/~

()  Anemia aplastica severa (AAS) este caracterizatd de urmatoarele valori:
(i)  celularitate medulara <25% (sau 25-50% cu < 30% celule hematopoietice reziduale)
(i)  plus cel putin doua dintre urmatoarele:

. Neutrofile < 500/mmc
. Trombocite <20.000/mmc
. Reticulocite < 0.2 %

(1) In cazul anemiei aplastice foarte severe (AAFS) avem aceleasi criterii ca in cazul AAS, dar
neutrofile <200/mmc.
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Tratamente

Tratamentul anemiei aplastice dobandite se adreseaza simptomelor legate de anemie, infectii si / sau
sindrom hemoragipar si este stabilit in functie de severitatea bolii.

Tratamentele potinclude medicamente pentru suprimarea sistemuluiimun (imunosupresoare), transfuzii de
sange, factori de crestere granulo-monocitari, agonisti ai receptorilor de trombopoietina (eltrombopag) sau

transplant de maduva osoasa.

Eliminarea unei cauze cunoscute de anemie aplastica, cum ar fi expunerea la o toxina, poate duce la
disparitia simptomelor.

Deoarece persoanele care au anemie aplastica pot face boli grave, medicul va monitoriza starea fizica si va
efectua teste de sange in mod regulat.

in AA moderata, recomanddrile de tratament nu sunt clare, la baza fiind tratamentul suportiv.

. Transfuzii de sange cu scopul de a corecta sindromul anemic si a preveni sangerarea, si
mentinerea valorilor trombocitelor intre 10-20000/ul si Hb >7g/dl.

. Profilaxie antibiotica si antifungica

. Tratamentul neutropeniei febrile

. NU se utilizeaza factori de crestere (EPO, G-CSF) ca tratament pur suportiv.

In cazul citopeniilor progresive, in special a neutropeniei severe si/sau a dependentei de transfuzii se include
in forma severa de boala si se indica transplant de celule hematopoietice sau tratament imunosupresor.

In formele de anemie aplastica severa si foarte severa (AAS si AAFS), tratamentul este imunosupresor si / sau
transplant de celule stem hematopoietice.

In cazul pacientilor fard comorbiditati, cu stare buna si cu donatori complet compatibili familiali se
recomanda transplant medular. In lipsa donatorilor sau la pacientii neeligibili pentru transplant, tratamentul
recomandat este imunosupresiv.

Medicamente

Medicul va poate recomanda medicamente pentru a trata cauza anemiei aplastice sau pentru a ajuta la
prevenirea sau tratarea complicatiilor. De exemplu, medicul va poate prescrie medicamente care suprima
sistemul imun sau care pot stimula maduva osoasa pentru a produce celule albe sau rosii sau medicamente
care stimuleaza receptorii pentru trombopoietina, in scopul cresterii productiei de celule din sangele
periferic: leucocite, eritrocite si trombocite. Medicul va poate prescrie medicamente pentru a preveni sau
trata o infectie, care poate aparea cand numarul de celule albe in sange este scazut.

Tratamentul imunosupresor include medicamente cu impact asupra imunitatii: Globulina antitimocitara
(ATG de cal), Ciclosporina, Cortizonul, Ciclofosfamida. Aceste molecule sunt utilizate de catre profesionisti
din domeniul sanatatii si sunt administrate in centre specializate in tratamentul pacientilor cu anemie
aplastica, existand precautii privind efectele adverse pe termen scurt, mediu si lung.
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Precautii:

1. Nu se administreaza vaccinuri cu tulpini vii pacientilor care urmeaza sa primeasca, primesc sau
dupa tratamentul cu ATG!

2. La pacientii cu anemie aplastica si alte anomalii hematologice care au primit tratament cu ATG se
vor monitoriza functiile hepatice (GOT, GPT, fosfataza alcalina) si renale (creatinina serica).

3. Trombocitopenia: inainte de administrarea ATG trebuie asigurat un prag zilnic (pre-transfuzie) de
trombocite de 20.000/mmc.

4. Pentru pacientii cu varsta > 60 de ani, este necesara o evaluare atenta a comorbiditatilor pentru

a determina statusul clinic Tnainte de a fi considerati candidati pentru terapie cu ATG.

Transfuzii de sange

Aceasta este o procedura in care pacientii primesc sange printr-o linie intravenoasa introdusa intr-unul dintre
vasele de sange. Sangele pe care pacientii il primesc este compatibil cu propriul lor tip de sange. Transfuziile
pot ajuta la cresterea numarului de celule sanguine pana la atingerea unui nivel normal. Ele ajuta la
ameliorarea simptomelor.

Transplant de celule stem hematopoietice de la donator compatibil

Aceasta procedura este utilizata pentru a popula maduva osoasa cu celule stem sanatoase, capabile sa
produca celulele sangvine periferice, necesare functionarii organismului uman. Celulele stem recoltate de la
donatorul compatibil sunt administrate pacientului printr-un cateter intravenos central. Odata ce celulele
stem ajung in corpul pacientului, ele calatoresc in maduva osoasa si incep sa produca noi celule rosii, celule
albe si trombocite. Transplantul de celule stem hematopoietice este, in general, cea mai buna optiune de
tratament pentru persoanele care au anemie aplastica severa si sunt eligibile pentru acest tip de tratament.
Acest tip de tratament functioneaza cel mai bine la copii si la adultii tineri, care au o stare buna de sanatate si
au donator compatibil.

Complicatii tardive dupa tratamentul imunosupresiv si transplant

. Pacientii tratati cu imunosupresie au un risc de boli clonale tardive hemoglobinurie paroxistica
nocturna (HPN), sindroame mielodisplazice (SMD) si leucemie acuta (evolutie clonala).

. Dupa transplantul de celule stem, riscul de malignitati secundare (in special tumori solide) este
de 3%.
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Alte tratamente si modificari ale stilului de viata

Anemia aplastica este tratata in functie de cauza care a declansat-o. De asemenea, schimbarea stilului de
viata poate ajuta pacientii sa se protejeze de efectele anemiei aplastice:

. Deoarece in anemia aplastica numarul de celule rosii in sange este scazut, este posibil ca
pacientii sa se simta obositi sau sa aiba respiratie ingreunata. Sfatul specialistilor este sa Tsi
conserve energia si sa nu exagereze cu activitatea fizica.

. Deoarece numarul de trombocite este scazut, pacientii sunt expusi riscului de sangerare. Sfatul
specialistilor este sa evite activitatile in care s-ar putea tdia sau rani.
. Deoarece numarul de celule albe din sange este scazut, corpul pacientului este mai putin capabil

sa lupte impotriva infectiilor. Sfatul specialistilor este sa se protejeze spalandu-se des pe maini si
evitand aglomeratia si persoanele bolnave. Consultati medicul daca faceti febra, acesta este un
semn ca este posibil sa aveti o infectie.

Discutati cu medicul despre ce alte modificari ale stilului de viata si de alimentatie vi se potrivesc si va ajuta
sa nu vi se agraveze boala.

Ce se intdmpla dacd ANEMIA APLASTICA nu este tratata?

Anemia aplastica nediagnosticata si netratata corespunzator va poate pune viata in pericol si poate duce la
afectiuni grave sau complicatii grave precum sangerare, leucemie sau alte afectiuni ale sangelui.
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