Trombocytopenie ze zvySeného zaniku trombocytu

Trombocytopenie ze zvySeného zaniku trombocyti délime dle pficiny na:

= Megakaryocytdrni formy s normalnim / zvySenym poctem megakaryocytl v kostni dreni,

= /munitni trombocytopenie - nadmérny rozpad desti¢ek v monocyto-makrofagovém systému,

= Dalsi priciny: velka intravaskularni konsumpce v koagula¢nim procesu, ztraty z organismu, Trombocytopenie
ze zvySené sekvestrace (redistribuce desti¢ek mimo cirkulujici krev - napf. ve sleziné).

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

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

Etiopatogeneze

V téle se tvori autoprotilatky (B-lymfocyty za pomoci CD4+ T-lymfocytd)
proti povrchovym antigendim desti¢ek, nej¢. proti glykoproteinu llb-llla.
Spoustécem byva Casto infekce (infekt hornich cest dychacich, vzacnéji
varicela, priusnice, zardénky, EBV infekce, ockovani 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.l?!

Purpura - petechie

Klinicky obraz
Akutni forma

Jde 0 onemocnéni détského véku s prudkym pribéhem a ¢asto spontdnni Gpravou. Cirkulujici imunokomplexy s
afinitou k trombocytdm jsou pak urychlené vychytavany burikami MMS. Obvykle navazuje na banalni virovou
infekci. Jsou prfitomné krvacivé projevy, prudky nastup (béhem hodin) - vznikd generalizovanéa purpura,
hematomy, krvaceni ze sliznic, krvaceni do organt (CNS). Akutni forma je nastésti vzacna.

Chronicka forma

Typicky je pokles trombocyt pod 150x109/L trvajici déle nez 6 mésic’;!2l. Onemocnéni dospélého véku (¢astéji
zeny) s plizivym pocatkem a chronickym pribéhem, spontdnni remise jsou vzacné. Princip: autoprotilatky proti
antigen@im trombocytd - urychlené vychytavany MMS (slezina: tvorba protildtek + vychytavani a odbourdvani

.....

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

Terapie

= zdkladem imunosuprese - prednison 0,5-1 mg/kg (po dosazeni remise pokracujeme v udrzovaci davce), pfip.
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
krvécivych projevech s rizikem trvalych nasledk/ohrozeni zivota);

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

Konsumpcni trombocytopenie

= Spotrebovani trombocytl v procesu intravaskularni mikrotrombotizace,
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= Nejcastéji pfi DIC; dale u TTP a HUS.
Tromboticka trombocytopenicka purpura (TTP, syndrom Moschowitzové)

Jedna se o vzacnéjsi onemocnéni ve srovnani s ITP, ale ma zavaznou progndézu.

Horecky,

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

Neurologickd symptomatologie,

Postizeni ledvin.

Patogeneze

Idiopaticka forma

= V plazmé von Willebrandv faktor vysoké molekuldarni hmotnosti (disledkem deficitu specifické
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
IékU (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 zdkladniho onemocnéni, vysazeni podezrelych lékd,
Hemolyticko-uremicky syndrom (HUS) = organové omezena forma TTP,

= Epidemicka forma - onemocnéni détského véku, predchazi enterokolitida (£. coli); hemolyticka
anémie, trombocytopenie, rendini postizeni; th.: antiinfekéni + symptomatickd th., pfip. pfechodné
hemodialyzy,

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

Alergicka trombocytopenicka purpura

= Podobnd akutni formé ITP,
= Léky (chinidin, sulfonamidy), sloZky 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 disledku 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,


https://www.wikiskripta.eu/w/Diseminovan%C3%A1_intravaskul%C3%A1rn%C3%AD_koagulace
https://www.wikiskripta.eu/w/Trombotick%C3%A1_trombocytopenick%C3%A1_purpura
https://www.wikiskripta.eu/w/Hemolyticko-uremick%C3%BD_syndrom
https://www.wikiskripta.eu/w/Trombotick%C3%A1_trombocytopenick%C3%A1_purpura
https://www.wikiskripta.eu/w/ITP
https://www.wikiskripta.eu/w/Hore%C4%8Dka
https://www.wikiskripta.eu/w/Hemolytick%C3%A9_an%C3%A9mie
https://www.wikiskripta.eu/w/Trombocytopenie
https://www.wikiskripta.eu/w/Krv%C3%A1cen%C3%AD
https://www.wikiskripta.eu/w/Ledviny
https://www.wikiskripta.eu/w/Mutace
https://www.wikiskripta.eu/w/Gen
https://www.wikiskripta.eu/w/Chromosom
https://www.wikiskripta.eu/index.php?title=Allogenn%C3%AD_transplantace_kostn%C3%AD_d%C5%99en%C4%9B&action=edit&redlink=1
https://www.wikiskripta.eu/w/N%C3%A1kazy_p%C5%99en%C3%A1%C5%A1en%C3%A9_aliment%C3%A1rn%C3%AD_cestou
https://www.wikiskripta.eu/w/Isch%C3%A9mie
https://www.wikiskripta.eu/w/K%C5%AF%C5%BEe
https://www.wikiskripta.eu/w/Plazmafer%C3%A9za
https://www.wikiskripta.eu/w/Hemolyticko-uremick%C3%BD_syndrom
https://www.wikiskripta.eu/w/Hemodial%C3%BDza
https://www.wikiskripta.eu/w/Sulfonamidy
https://www.wikiskripta.eu/w/Imunopatologick%C3%A1_reakce_III._typu
https://www.wikiskripta.eu/w/Leukocyty
https://www.wikiskripta.eu/w/Antigen
https://www.wikiskripta.eu/index.php?title=Neonat%C3%A1ln%C3%AD_hemolytick%C3%A1_an%C3%A9mie&action=edit&redlink=1
https://www.wikiskripta.eu/w/Protil%C3%A1tky

= Typ Il - nastdva béhem 5-14 dnl od podani, zplsoben tvorbou protilatek proti desti¢ckovému faktoru 4, které
se v komplexu s heparinem vazi na desticky a aktivuji je, coz mUze vést az u tretiny pacientd 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.

Odkazy
Souvisejici ¢clanky

Trombocytopenie
Trombocytopenie novorozence
Hematologicka vysetreni
Predtransfuzni vysetreni
VysSetreni krevni srazlivosti
Purpura
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