Trombocytopenie

Trombocytopenie je snizené mnozstvi trombocytd v krvi. Je disledkem nerovnovahy mezi tvorbou a zanikem
trombocytl. Bud vznikd mélo trombocytd v kostni dfeni nebo dochézi k jejich pfed¢asnému zaniku. Nékdy mize
byt i oboji.

Klinicky obraz

= Krvaceni do kuze - petechie s rozvojem purpury, rozsédhlejsi hematomy (neimérné inzultu / vznikaji
spontanné).

= Krvaceni ze sliznic - epistaxe, krvaceni z dasni, menometroragie, (hematurie, enteroragie).

= Kterykoli orgdn mize byt postizen krvacenim - nejhorsi krvaceni do sitnice + CNS.

= Drobnd poranéni (vpich pfi odbéru krve) — Casto obtizné stavitelnd krvaceni, vaznéjsi poranéni - neztisitelné
krvaceni.

= Spontanni krvacivé projevy az pri poklesu trombocytfl pod 30 x 109/1, pfi vy$$im poctu podezieni na
soucasnou poruchu jejich funkce.

Trombocytopenie ze snizené tvorby trombocyti

Jednd se vétdinou o amegakaryocytarni trombocytopenie, coz znamena, Ze je snizené mnozstvi megakaryocytQ
v kostni dreni nebo megakaryocyty Uplné chybi. V tomto pripadé je pak Utlum izolovany / Castéji pfi utlumu celé
myeloidni rady;

= Castdji ziskané - 1é¢ba myelotoxickymi ladtkami + ionizujicim zafenim, virové infekce, infiltrace kostni dfené
malignitou, prestavba u myeloproliferativnich onemocnéni, u idiopatickych se predpokladda ucast
imunologickych mechanisma.

Megakaryocytarni trombocytopenie - v kostni dreni normaini / zvyseny pocet megakaryocytl s tvarovymi
odchylkami

= Trombocytopenie u megaloblastickych anémii, PNH, MDS aj.,
= \Vzacné hereditarni trombocytopenické trombocytopatie (napr. Bernard-Soulierliv syndrom).

Diagnostika

= Vysdetreni kostni dfené - snizeni az chybéni megakaryocytd,
= Progndza vazna (krvaceni do CNS),
= Mohou prevlddat priznaky z postizeni ostatnich slozek krvetvorby.

Terapie

Sekundarni trombocytopenie - [é¢ba prvotniho chorobného procesu, odstranéni vyvolavajiciho agens,
Imunosupresivni |é¢ba (¢ast pripadd),

Allogenni transplantace kostni drené,

Symptomatickd terapie: glukokortikoidy, inhibitory fibrinolyzy (PAMBA), transflze krevnich desti¢ek (k zajisténi
operace).

Trombocytopenie ze zvySeného zaniku
trombocytu

Trombocytopenie ze zvySeného zdniku trombocytd délime dle
pri¢iny na:

» Megakaryocytarni formy s normdlnim / zvysenym poctem
megakaryocytl v kostni dreni,

= Imunitni trombocytopenie - nadmérny rozpad desticek v
monocyto-makrofagovém systému,

= Dalsi pri¢iny: velkd intravaskuldrni konsumpce v koagula¢nim
procesu, ztraty z organismu, Trombocytopenie ze zvySené

sekvestrace (redistribuce desticek mimo cirkulujici krev - napr. ve
sleziné). Obraz purpury

Idiopaticka (autoimunitni) trombocytopenicka purpura
(ITP, m. maculosus Werlhofi)

Vv

Idiopaticka (autoimunitni) trombocytopenicka purpura, (ITP) je stav, u kterého dochazi z nezndmé priciny za
Gcasti imunitnich mechanism{ k urychlenému rozpadu trombocyt@.[*! Jedna se o nej¢astéjsi ziskané krvacivé
onemocnéni v détském véku.!?!
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Etiopatogeneze

V téle se tvori autoprotilatky (B-lymfocyty za pomoci CD4+ T-lymfocytd)
proti povrchovym antigenim destic¢ek, nej¢. proti glykoproteinu llb-llla.
Spoustélem byva Casto infekce (infekt hornich cest dychacich, vzacnéji
varicela, priusnice, zardénky, EBV infekce, o¢kovani zivou vakcinou).
Destic¢ky s navazanymi protildtkami jsou pohlceny makrofagy a ty poté
zanikaji predevsim ve sleziné. Autoprotilatky inhibuji megakaryopoézu,
kterd vyusti ve snizenou tvorbu desticek megakaryocyty kostni drenég,
hladina trombopoetinu je normalni.?!

Klinicky obraz

Akutni forma

Jde o0 onemocnéni détského véku s prudkym pribéhem a ¢asto '
spontanni Upravou. Cirkulujici imunokomplexy s afinitou k trombocytdim Purpura - petechie

jsou pak urychlené vychytavany burikami MMS. Obvykle navazuje na

banalni virovou infekci. Jsou pritomné krvacivé projevy, prudky nastup

(béhem hodin) - vznika generalizovana purpura, hematomy, krvaceni ze sliznic, krvaceni do organl (CNS). Akutni
forma je nastésti vzacna.

Chronicka forma

Typicky je pokles trombocytd pod 150x109/L trvajici déle nez 6 mésicl;!2l. Onemocnéni dospélého véku (¢astsji
zeny) s plizivym pocatkem a chronickym pribéhem, spontdnni remise jsou vzacné. Princip: autoprotilatky proti
antigendm trombocytd - urychlené vychytavany MMS (slezina: tvorba protildtek + vychytdvani a odbouravani

vvvvv

Diagnostika

Casto je diagnostika klinicka - nutno vyloucit trombocytopenie jiné etiologie (v détstvi dfeflovy Gtlum pfi akutni
leukémii, v dospélosti MDS). Prokazujeme antitrombocytarni protilatky. ITP mlze byt projevem SLE/ B-
lymfoproliferace.

Laboratorni vySetreni

= pocet trombocytd rlizné snizeny, u tézkych forem pod 10x109/I;
= ostatni parametry KO i hemostatické testy v normé;
= v kostni dfeni zmnoZeni megakaryocytd.

Terapie

= zikladem imunosuprese - prednison 0,5-1 mg/kg (po dosazeni remise pokracujeme v udrzovaci davce), prip.
cyklofosfamid, cyklosporin;

= splenektomie (u pac. se zvySenym zanikem trombocytl ve sleziné);

= monoklonalni protildtka anti-CD20 rituximab;

= intravendzni imunoglobuliny ve vysokych davkach (pri hlubokém poklesu trombocytl + vyraznéjsich
krvacivych projevech s rizikem trvalych néasledki/ohrozeni Zivota);

= v obdobi vyraznéjsich krvacivych projevd soucasné nespecifickd hemostyptika, v krajnich pripadech prevody
krevnich desti¢ek (Ucinek kratkodoby).

Konsumpc¢ni trombocytopenie

= Spotrebovani trombocytl v procesu intravaskularni mikrotrombotizace,
= Nejcastéji pfi DIC; dale u TTP a HUS.

Tromboticka trombocytopenicka purpura (TTP, syndrom Moschowitzové)

Jednd se o vzacnéjsi onemocnéni ve srovnani s ITP, ale ma zadvaznou progndézu.

Horecky,

Hemolytickd anémie (mikroangiopatickd, schistocyty v krevnim natéru),
Trombocytopenie s krvacivymi projevy,

Neurologickd symptomatologie,

Postizeni ledvin.

Patogeneze

Idiopaticka forma

= V plazmé von Willebranddv faktor vysoké molekuldarni hmotnosti (dsledkem deficitu specifické
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plazmatické metaloproteindzy) se schopnosti indukovat trombocytarni mikrotrombotizaci.
Hereditarni forma

Mutace genu pro metaloproteindzu ze skupiny ADAMTS chromosomu 9,

U ziskanych forem prokazovany protildtky proti metaloproteindzdm,

Pro vyvolani ataky TTP nutnd Gcast dalsich ¢initell (infekce aj.),

Histologicky: mnohocetné hyalinni mikrotromby v arteriolach (hl. CNS + ledvin).

Sekundarni tromboticka trombocytopenicka purpura

= U pacientd po allogenni transplantaci, u systémovych chorob, generalizovanych malignit, po podani nékterych
Iék0 (chinin, ticlopidin), komplikaci stfevnich infekci.

Klinicky prubéh

Zavazny, prudky,

Nemocny ohrozen ischemizaci + krvacenim do CNS + selhdnim ledvin,
Mohou byt rozsahla krvaceni do kize,

Akutni formy s relapsy atak trombocytopenie / formy chronické.

Terapie

Recidivujicich formy - imunosupresiva (prednison, cyklofosfamid), rituximab,
Idiopatické formy - zdkladem podavani Cerstvé mrazené plazmy + plazmaferézy,
Sekundarnich formy - terapie zakladniho onemocnéni, vysazeni podezrelych 1ékd,
Hemolyticko-uremicky syndrom (HUS) = orgdnové omezend forma TTP,

= Epidemicka forma - onemocnéni détského véku, predchazi enterokolitida (£. coli); hemolytickd
anémie, trombocytopenie, rendlini postiZzeni; th.: antiinfek¢ni + symptomaticka th., pfip. pfechodné
hemodialyzy,

= Sporadicka forma - chybi stfevni symptomatologie, priznaky pestrejsi; th.: plazmaferéza.

Alergicka trombocytopenicka purpura

= Podobnd akutni formé ITP,
= Léky (chinidin, sulfonamidy), sloZzky potravy — cirkulujici imunokomplexy.

Potransfuzni trombocytopenie

= Plsobenim imunokomplexd, které vznikaji imunizaci slozkami krevnich pripravkd (hl. plazmatickych bilkovin,
leukocytarnich antigend) s afinitou k trombocytim,

= Asi za tyden po krevnim prevodu,

= | v désledku inkompatibility v desti¢kovych antigend.

Neonatalni trombocytopenie

= Obdobou neonatalni hemolytické anémie,
= Plsobeni protilatek proti desti¢ckovym antigenlim plodu.

Trombocytopenie indukovana heparinem (HIT)

= Asiu 3 % pacientd,

= Typ | - nastava do 2 dnd po podani, zplisobena prfimou reakci heparinu s trombocyty, vede k lehké
trombocytopenii, kterd odezni do 4 dnd po vysazeni heparinu,

= Typ Il - nastdva béhem 5-14 dnl od podani, zplsoben tvorbou protilatek proti destickovému faktoru 4, které
se v komplexu s heparinem vazi na desticky a aktivuji je, coz mUze vést az u tretiny pacientl s HIT typu Il k
trombembolickym komplikacim.[3!

Trombocytopenie ze zvySenych ztrat
= Nékdy u velkych krvaceni, polytraumat, komplikovanych chirurgickych vykon(, které jsou hrazeny prevody

skladované krve,
= Také pri operacich za uziti mimotélniho obéhu.

Trombocytopenie ze zvySené sekvestrace

= Zvysenim zadrzovaného poolu celkové trombocytarni masy mimo cirkulaci,
= Nejcastéji u splenomegalie.

Odkazy
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Souvisejici ¢lanky

Trombocytopenie novorozence
Hematologicka vysetreni
Predtransfuzni vysetreni
VySetreni krevni srazlivosti
Purpura

Externi odkazy

= Trombocytopenie (Ceska wikipedie)
= Thrombocytopenia (anglicka wikipedie)
= Trombocytopenie.cz (http://www.trombocytopenie.cz/clanek.php?id=2&tab=pacient)
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