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RBC Disease Manager
Erbliche RBC-Erkrankungen mit Algorithmen leichter erkennen

Aufféllige Erythrozytenparameter gehoren zu den téglichen Heraus-
forderungen in der Laborroutine. Ihre Validierung erfordert ein hohes
MaR an Erfahrung, insbesondere um erbliche RBC-Erkrankungen zu-
verldssig zu erkennen. Die Regeln des RBC Disease Manager unter-
stiitzen die Erkennung dieser Erkrankungen mithilfe von Parametern MicroR <12.9%
des Blutbilds und ggf. der Retikulozytenmessung.

MCHC >36.5g/dL MCHC <36.5g/dL
MCHC > 22,7 mmol/I MCHC < 22,7 mmol/I

NRBC<0.9% RDW-SD <38.5 fL
Vorteile
) MCHC <33.8 g/dL MCHC ¢<33.0 g/dL
m RBC-Erkrankungen von symptomatischen und asymptoma- MCHC < 21.0 mmol/L MCHC <20.5 mmol/L
tischen Patientinnen und Patienten bereits aus dem Routine
blutbild erkennen
Andere RET Reflex IDA HGB HTZ

Unabhangig von mikroskopischer Expertise

m Mit hoher Standardisierung spezifische Verdachtsdiagnosen erstellen S, bestitigterhdhter
RET

i MCHC durch CBC-O RET Analyse

m Weiterfiihrende Diagnostik gezielt einsetzen

RBC Score > 0.15
IRF >20% Hypo-He/MicroR > 1.5

SCD HS SAO Andere

RBC Disease Manager - optionale Regeln fiir die Extended IPU

Mit dem RBC Disease Manager fiihrt Sysmex ein Set neuer Regeln auf dem Work Area Manager Extended IPU ein. Diese Regeln kombinieren den RBC-Score aus der CBC-O-Anwend-
ung sowie erweiterte RBC- und RET-Parameter. Der intelligente zweistufige Algorithmus kann verwendet werden, um die Identifizierung von Patientinnen und Patienten mit erblichen
Erythrozytenerkrankungen, wie Sichelzellerkrankung, Thalassamie, hereditare Sparozytose und Stidostasiatische Ovalozytose, zu unterstiitzen und vom Eisenmangel abzugrenzen.

Abkiirzungen: RBC - Erythrozyten, HGB - Hamoglobin, HCT - Hamatokrit, Hypo-He - Anteil hypochromer Erythrozyten, IRF - Unreife Retikulozytenfraktion, MCHC - Mittlere korpuskularer Himoglobinkonzentration, MCH - Mittlerer korpuskulérer
Hamoglobingehalt, MCV - Mittleres korpuskulires Erythrozytenvolumen, MicroR - Anteil mikrozytarer Erythrozyten, NRBC - Erythroblasten, RDW-SD - Erythrozytenverteilungsbreite. RBC-Score: berechneter Wert basierend auf FRC% (Anteil frag-
mentierter Erythrozyten) und RET# (Retikulozytenzahl). Erkrankungen: IDA - Eisenmangelandmie, HGB HTZ - Heterozygote Hamoglobinopathien, SCD - Sichelzellerkrankung, HS - Hereditdre Spharozytose, SAO - Siidostasiatische Ovalozytose



Anforderungen
Die Implementierung des RBC Disease Manager erfordert ein Sysmex Hamatologiesystem der XN-Serie mit
der Applikation RET und einen Anschluss an den Work Area Manager Extended IPU inkl. CBC-O Applikation.

Uberblick essentieller Parameter und Applikationen

Diagnostik Diagnostik 8 Extended IPU
LN RBC, HGB, HCT, MCHC, EEVIO  RET#, IRF, Hypo-He gy CBC-O Applikation,
XN-CBC MCH, MCV, RDW-SD, RET Research \,_: Regelset fir den RBC
MicroR, NRBC FRC%, RBC-O, HGB-O Disease Manager

Referenz

Das Team um Nivaggioni et al. entwickelte in zwei Studien [1, 2] einen Klassifikationsworkflow fiir Erythrozytener-
krankungen, um heterozygote Hamoglobinopathien, Sichelzellkrankheit, hereditdre Spharozytose und die Stidostasia-
tische Ovalozytose sowie die Eisenmangelandmie zu erkennen. Der Workflow nutzt u. a. die CBC-O-Anwendung und
den in der Berda-Haddad-Studie beschrieben RBC-Score [3]. Der Entscheidungsbaum erreichte eine Klassifizierungsrate
von 99,4 %, mit einer Sensitivitdt von 95,2 % und einer Spezifitdt von 99,9 % fur die Identifizierung von erblichen
Erythrozytenerkrankungen.

Weiterfiihrende Untersuchungen steuern

Nach der Identifizierung der Probe anhand des RBC Disease Manager kdnnen weiterfiihrende Tests gezielt durchgefuihrt
werden.

Siidostasiatische Sichelzell- Hamoglobin- Eisenmangel-
Ovalozytose erkrankung opathie anamie

Hereditére

Spérozytose Andere

« Hamoglobin- « Eisenstatus « nach SOP

Elektrophorese

» Morphologie * Morphologie » Morphologie

« EMA Bindungstest « EMA Bindungstest « Hamoglobin-

Elektrophorese

Der RBC Disease Manager wurde auf Basis der Ergebnisse der genannten Forschungsstudien entwickelt und ist nicht CE-gekennzeichnet.
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RBC-Erkrankungen im RBC Disease Manager

Hereditdre Sphérozytose (HS)

Genetisch vererbte hamolytische Andmie, die
durch einen Strukturdefekt der Erythrozyten
(-membran) bedingt ist. Sie ist charakterisiert
durch das Vorhandensein von kugelférmigen
Erythrozyten (Sphéarozyten) , die ihre zen-
trale Konkavitdt verloren haben. Defekte in
Membranproteinen verandern die Physiologie
der Zellen, wodurch die Spharozyten ihre
Verformbarkeit verlieren und wéhrend der
Blutfilterung in der Milz hdngen bleiben.

Sichelzellerkrankung (SCD)

Erbkrankheit, die durch Mutation im
B-Globin-Gen von Hamoglobin A verursacht
wird, die zur Bildung von Hamoglobin S
oder HbS fuhrt. Bei erniedrigtem Blutsauer-
stoffgehalt deformieren Erythrozyten zur
Sichelform. Dies kann ischamische Episoden
auslésen, weil der Blutfluss in den Kapillaren
blockiert wird. Sichelzellen haben eine stark
verkiirzte Lebensdauer und die dadurch ent-
stehende Hamolyse kann haufig nicht vom
Knochenmark kompensiert werden.

Mehr Informationen finden Sie unter

www.sysmex.de/whitepaper
www.sysmex.ch/whitepaper
www.sysmex.at/whitepaper

Siidostasiatische Ovalozytose (SAO)

Vererbter Strukturdefekt der Erythrozyten,
der sich aus einer Mutation im Band-3-Trans-
membranprotein ergibt und eine Fehlregu-
lation des lonenaustauschs und strukturelle
Anomalien verursacht. Die roten Blutkdrper-
chen erhalten eine unverwechselbare ovale
Form, die Einfluss auf die Verformbarkeit
hat. Personen mit dieser Krankheit zeigen,
abgesehen von Anzeichen einer leichten
Hamolyse und Gelbsucht, nicht unbedingt
schwere klinische Symptome.

Hamoglobinopathien

GroRe Gruppe genetischer Stérungen, die
quantitative oder qualitative Stérungen in
der Produktion der Hdmoglobinproteinketten
beschreiben. Das adulte Hamoglobin-Haupt-
molekil besteht aus zwei a-Globin- und zwei
B-Globinketten (a, B,). Thalassdmien, eine
groRe Gruppe von Hamoglobinopathien,
werden durch Mutationen in der Alpha- oder
Beta-Kette des Hamoglobins verursacht, die
zu einer verminderten Produktion oder zum
Fehlen der jeweiligen Kette fiihren.
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