Trombocytopatie

Trombocytopatie je stav, pfi kterém z d@vodu vnitfni poruchy selhava
funkce trombocytd. Mlze byt pri¢inou poruchy primarni hemostézy, a to i
v pripadé, Ze pocet trombocytl v krvi je v normé. RozliSujeme
trombocytopatie vrozené a ziskané.

Vrozené trombocytopatie

Pro trombocyty jsou vyznamné dva glykoproteinové komplexy: gplb-IX a

gpllb-llla, pomoci kterych se vazou k subendotelovym strukturdm

(kolagenu I a ll) a k fibrinogenu. Tyto glykoproteinové komplexy maiji

funkci receptord a podili se tak na procesu adheze a agregace destic¢ek. o N

Pfi jejich vrozeném defektu vznikaji vrozené trombocytopatie. Aasomere ot enrine Tommais Lroward, ey =it Gima 31011005
Shlukujici se trombocyty

Mezi vrozené trombocytopatie radime napf.:

= Bernarduv-Souliertiv syndrom (deficit trombocytarniho glykoproteinového komplexu gplb-IX);
= Glanzmannovu trombocytopatii (deficit trombocytarniho glykoproteinového komplexu gpllib-llla). Oba tyto
syndromy jsou autozomalné recesivni onemocnéni a zp@sobuiji klinicky zavaznou poruchu priméarni hemostazy.
= Von Willebrandova nemoc narusuje funkci trombocytl sekundarné. Nejde tedy o primarni deficit desticek,
ale o snizeni hladiny Von Willebrandova faktoru, ktery je nezbytny pro jejich adhezi. Bez vazby k Von
Willebrandovu faktoru je také nestabilni koagulacni faktor VIII a jeho hladina se snizuje. Dochazi tedy k
porucham jak primarni hemostdzy tak sekundarni. Von Willebrandova nemoc ma vice forem, vétSinou jde o
poruchy s autozomalné dominantnim typem dédic¢nosti. Klinicky se projevuje epistaxi (krvaceni z nosu),
krvdcenim z dasni, krvdcenim do GITu a urogenitdlniho traktu, intenzivnéjsim krvacenim po operacich i
Urazech. Laboratorni nalez ukazuje snizenou hladinu vVWF v plazmé a snizenou hladinu faktoru VIII.
= Také skladovaci a degradacni funkce trombocytl mize byt vrozené defektni - tomu odpovida napfr.:
= Hefmanského-Pudlakliv syndrom;
= syndrom Chédiakiiv-Higashiho.

Ziskané trombocytopatie

Ziskané trombocytopatie ziskané Casto souvisi s uzivanim farmak. Napriklad kyselina acetylsalicylova ("aspirin")
ireverzibilné inhibuje cyklooxygenazu nutnou k syntéze tromboxanu (dlezity faktor agregace a degranulace) a tim
snizuje schopnost zacelit drobna krvaceni mechanismem primarni hemostazy. Az sedm dnd po jedné davce
aspirinu potom trva, nez se vyméni podstatna ¢ast trombocytd postizenych (bez tromboxanu) za nové, obsahujici
funkéni cyklooxygendazu. Jako dalsi priklad mdzeme uvést penicilin, ktery ve vysokych davkach zplsobuje poruchu
primdrni hemostazy tim, Ze obali desti¢ky a interferuje s uvolnénymi ldtkami z jejich granul. Trombocytopatie
ziskané mohou vzniknout také v souvislosti s poruchami nékterych organd, jako napriklad selhanim ledvinnych
funkci.
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