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Krvacivé stavy z destickovych pfic¢in mohou nastat prfi poruchach funkce desticek

1. poklesem jejich poctu (trombocytopenie)
2. funkéni poruchou (trombocytopatie).

Symptomatologie téchto poruch je spolecnd. Projevuje se krvacenim do klZe - mohou byt pfitomné petechie,
purpura, hematomy vzniklé spontanné nebo neimérné vyvolavajicimu podnétu, krvaceni do sliznic (epistaxe,
krvédceni z dasni, meno-metroragie, hematurie, enteroragie), nejzavaznéjsi nasledky ma krvaceni do sitnice nebo do
CNS.

Trombocytopenie

Trombocytopenie mize byt zplsobena: urychlenym zanikem, snizenou novotvorbou trombocytd nebo zvysenym
zadrzovanim desti¢ek mimo cirkulaci (predevsim ve sleziné). Zacina se projevovat spontdnnim krvacenim az pfi
poklesu pod 30 x 109/I.

Trombocytopenie ze snizené tvorby krevnich desticek

Aplastické poruchy

Tvofi vétsinu trombocytopenii ze snizeneé tvorby destiCek. Jedna o trombocytopenii amegakaryocytarni. Mnozstvi
megakaryocytl v kostni dreni je snizené nebo zcela chybéji. Utlum megakaryocytarni rady mize byt izolovany,
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(sekundarni) Gtlumy, které vznikaji po I1é¢bé myelotoxickymi latkami a ionizujicim zarenim pfi virovych infekcich, pfi
infiltraci kostni drfené zhoubnych procesem, pri prestavbé kostni dfené u myeloproliferativnich onemocnéni.

Poruchy zrani erytrocytu

Trombocytopenie megakaryocytarni vznikaji hlavné pri nedostatku vitaminu By, nebo kysliny listové. U
megakaryocytarnich trombocytopenii vykazuji megakaryocyty rlizné tvarové odchylky.

Terapie

U ziskané trombocytopenie je hlavni terapie primarniho procesu, ¢ast dreriovych Gtlum@ reaguje na
imunosupresiva. Ve vhodnych pfipadech se vyuziva allogenni transplantace kostni difené. Pro
symptomatickou lé¢bu krvacivych projevl mizeme podat: glukokortikoidy, inhibitory fibrinolyzy (napf. PAMBA). P¥i
vystupriovanych krvacivych projevech nebo k zajisténi operaénich vykond se podavaji prevody krevnich desticek.
Trombocytopenie ze zvySeného zaniku krevnich desticek

Autoimunitni trombocytopenicka purpura

Imunitni trombocytopenie je zplsobend nadmérnym rozpadem desti¢ek v monocyto-makrofagovém systému.

Konzumpcni trombocytopenie

Vznika jako dUsledek spotrebovani trombocytd v procesu intravaskularni mikrotrombotizace, nej¢astéji pfi DIC, déle
u trombotické trombocytopenické purpury a hemolyticko-uremického syndromu.

Tromboticka trombocytopenicka purpura (TTP, syndrom Moschowitzové)

Je vzacny chorobny stav se zdvaznou progndzou zplsobeny nedostatkem protedz $tépicich von Willebrandav
faktor. V rozvinuté formé je pritomnd horecka, hemolytickd anémie, trombocytopenie s krvacivymi projevy, pestra
a proménliva neurologickd symptomatologie a dalsi organové postizeni (pfedevsim ledvin). Patogeneze zatim neni
zcela objasnéna, pravdépodobné je nejednotna.
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= Idiopatické formy - v plazmé jsou neobvykle velké multimery VWF se schopnosti indukovat intravaskuldrni
trombocytarni mikrotrombotizaci - multimery vznikaji v disledku deficitu specifické metalloproteinazy

= Hereditarni formy - mutace genu pro metalloproteindzu (chromozom 9)

= Ziskané formy - protilatky proti metalloproteindzédm

= Sekundarni TTP m{ze vzniknout u nemocnych po allogenni transplantaci, u systémovych chorob,
generalizovanych malignich procesti, mize byt také indukovana Iéky (chinin, ticlopidin, mitomycin,
ciclosporin). Hlavni komplikaci je infekce. Onemocnéni mé zavazny a prudky pribéh s rizikem ischemizace a
krvaceni do CNS, selhdnim ledvin.

Terapie: Cerstvé zmrazena plazma, vyménné plazmaferézy, u recidivujicich forem imunosupresiva (prednison,
cyklofosfamid, rituximab).

Hemolyticko-uremicky syndrom (HUS, Gasseruv syndrom)

Je organové omezena forma purpury Moschcowitzové.

= Epidemicka forma - onemocnéni détského véku, kterému predchdazi prodromalni enterokolitida (hemolyticka
anémie, trombocytopenie, rendini postizeni)
= Sporadicka forma - chybi stfevni symptomatologie, ma pestrejsi klinicky obraz

Terapie u epidemickych forem: antiinfekéni a symptomaticka, nékdy se vyuziva prechodné hemodialyzy.
Trombocytopenie ze zvySené sekvestrace

Zvysené zadrzovani poolu celkové trombocytarni masy mimo cirkulaci je nej¢astéjsi u splenomegalii rlizné
patogeneze. Krvacivé projevy vétSinou chybi nebo jsou mirné.

2 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Trombocytopenie.

Trombocytopatie

Trombocytopatie jsou stavy z poruch desti¢ckovych funkci, mohou byt vrozené nebo ziskané. Typické jsou
krvéacivé projevy, prodlouzena krvacivost, nadlez normalniho poctu krevnich destic¢ek. Vysev petechii a purpura jsou
méneé vyrazné.

Vrozené trombocytopatie
Bernardtv-Souliertiv syndrom

= Je porusena adheze trombocytd, jsou zde pritomné odchylky povrchové membrany desticek.
Destickovy typ von Willebrandovy choroby

= Trombocyty jsou urychlené destruovdany, protoze je zvysSena afinita povrchového glykoproteinu desti¢ek pro
VvWEF.

Glanzmannova trombastenie

= \zacna autozomalné recesivné dédi¢na porucha primarni agregace, kde zcela chybi schopnost trombocytd
agregovat.

Trombocytopatie s poruchou ireverzibilni agregace
= Krvacivé stavy jsou vétSinou jen mirného stupné.
Trombocytopatie s poruchou skladovacich granul
= V trombocytech chybéji granula.
Trombocytopatie s poruchou pfenosu signalu
= Je pfitomen defekt ireverzibilni agregace v metabolismu prenosu signald.
Ziskané trombocytopatie
Jsou poruchy funkce desti¢ek vzniklé druhotné v priibéhu rfady chorobnych stav(. Naruseni funkce trombocyt(
mdze byt: u myeloproliferativnich onemocnéni, pfi chronickém rendlnim onemocnéni s urémii (po
hemodialyze nasleduje Uprava odchylek desti¢kovych funkci). Ddle u monoklondlni gamapatie (mnohocetny

myelom), |ékové podminéna trombocytopatie inhibici desti¢ckovych funkci: NSA (ASA, klopidogrel, indometacin,
ibuprofen). Klinicky se projevuje krvdcenim po traumatu &i operaci, jen zfidka spontannim krvacenim pfri Cisté
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trombocytopatii. Diagnostika je zaloZzena na normalnim poctu trombocytd a prodlouzené dobé krvaceni. Terapie:
kauzdlni terapie pri zndmé priciné vede k Upravé hemostazy. U krvacivych komplikaci nebo pfi pripravé k
operacnimu vykonu je tfeba podavat prevody krevnich desti¢ek, pripadné nespecifickd hemostyptika.

{2 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Trombocytopatie.
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