Akutni autoimunitni trombocytopenicka purpura

Idiopatickd trombocytopenickd purpura (ITP) je nejc¢astéjsi pricina trombocytopenie v détském véku.

Patogeneze
Priciny
= autoprotiladtky 1gG nebo IgM (vazi se na povrch trombocytd).

Trombocyty obalené navdzanymi protilatkami jsou pak vychytavany a likvidovany burikami RES, prevazné ve
sleziné.

Slezina jednak odstranuje senzibilizované desticky z cirkulace, jednak je zdrojem tvorby protildtek. Tvorba
protilatek se mdze objevit bez zjevné priciny, mize byt véak indukovana béznym virovym onemocnénim. Rychla
destrukce trombocytl v RES je vyvolana i interakci cirkulujicich imunokomplexU (antigen-virova protilatka) s
trombocyty. Tyto imunokomplexy poskozuji téz cévni sténu. Na takto poskozené cévni sténé se vychytavaji
desticky, coz jesté vice prohlubuje trombocytopenii.

Zanik trombocytl organismus kompenzuje jejich zvy$enou tvorbou v kostni dfeni, proto zde nalézdme zpravidla
zvyseny pocet megakaryocytl, mezi nimiz prevladaji mladsi formy.

Klinicky obraz

= Onemocnéni postihuje nej¢astéji déti ve véku 2-4 roky;
= obé pohlavi jsou postizena stejné Casto;
= déti starsi 10 let onemocni ¢astéji chronickou formou;
= déti < 1 rok rovnéz Castéji chronickou formou + c¢asto ve spojeni s
jinym autoimunitnim onemocnénim.

V anamnéze mdlzeme zjistit idaj o virovém onemocnéni v odstupu 2-3 tydn0.

Nemoc zacind obvykle z plného zdravi vyskytem:

= petechii,

= hematomd, e 4 3.

= slizni¢niho krvaceni (ke krvaceni dochazi spontanné nebo po miniméalnim Petechie aZ purpura
traumatu).

Na druhé strané petechie mohou chybét i u pacientl s trombocyty < 25 000/ul, nejspise proto, Ze trombocyty jsou
mladé a tim funkcéné zdatnéjsi. MlZzeme se setkat i s hematurii a krvacenim do GIT.

Splenomegalie a lymfadenomegalie je vzacnd, rovnéz teploty, nechutenstvi, bolesti koncetin. Ndlez splenomegalie
a lymfadenomegalie vyzaduje vylouceni jinych pfricin trombocytopenie (m. Gaucher, leukemie, SLE).

Celkovy stav ditéte pritom byva velmi dobry a bez alterace (cca u 1 % nemocnych mize dojit ke krvaceni do CNS,
které je také nejcastéjsi pricinou jinak velmi nizké mortality).

Klinicka stadia ITP

1. Zadné krvéaceni, trombocyty > 20 000/ul;
2. petechie, hematomy, trombocyty <20 000/ul;
3. zretelné krvéceni, trombocyty <20 000/ul.

Laboratorni nalezy

V krevnim obraze nachazime izolované sniZeni trombocytd, vyjimkou neni pokles pod 20 000/ul,

nékdy mézeme nalézt eozinofilii, nékdy mirnou anémii nebo leukocytézu,

trombocyty maiji relativné velké rozméry (mladé desticky),

provedeme-li vySetreni kostni dfené, nachazime zvyseny pocet megakaryocytd s prevahou nezralych forem.

Pri jakychkoli pochybnostech ohledné diagnézy ITP je tfeba provést aspiraci kostni diené!
Terapie

Na otdzku, zda |écit ¢i nelécit déti s akutni ITP neni dodnes mezi hematology jednotny nazor.

Obecné se doporucuje |é¢it déti s hladinou trombocytd < 20 000/ul, kdy hrozi predevsim intrakranialni krvaceni, a
déti s vyraznymi krvacivymi projevy. Terapie nema pravdépodobné vyraznéjsi vliv na trvdni nemoci jako takové,
mdze vSak urychlit vzestup trombocytd na ,bezpecné” hodnoty.
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= Rezimova opatreni: omezeni pohybové aktivity - klid na 18zku.
= kortikoidy: metylprednisolon 10-30 mg/kg/24 hod. i.v. béhem 30 minutové infuze po dobu 3 dn(, déle
pokrac¢ujeme prednisonem 1-2 mg/kg/den po dobu 10-20 dng.

Alternativné pri leh¢im pribéhu Ize vynechat v Gvodu bolusy methylprednisolonu.

= HDIVIG: preparaty 7S (napf. Endobulin®, Flebogamma®, Venimmun®) v ddvce 800 mg/kg/den jednorazoveé
i.v., alternativné v dédvce 400 mg/kg/den i.v. po dobu 5 dnd (Sasinka et al.), ev.opakovat pfi nedostate¢né
odpovédi druhy den,
= HDIVIG by mély byt vyhrazeny pouze pro Ustavni 1é¢bu pacientl s extrémné nizkym poc¢tem desticek
nebo pro pacienty, ktefi jiz krvaci do Zivotné dllezitych organd, zejména CNS,
= U 80 % déti dojde bezprostredné k vzestupu trombocytl nad 100 000.

Trombocytdrni koncentrat, plazmaferéza - jsou vyhrazeny pro pacienty s zivot ohrozujicim krvacenim.

Prubéh a prognéza

= Pribéh typické ITP je vétsinou lehky a vétsina déti se do 6 mésicl uzdravi i bez 1é¢by,

= relapsy jsou vzacné, ale mohou nastat i nékolik let po inicidIni epizodé, zejména v souvislosti s interkurentni
infekci,

= nejvétsi nadéji na rychlé uzdraveni maji déti s nahlym zacatkem a vyraznou trombocytopenii,

= pretrvava-li trombocytopenie déle nez 6 mésicll, jedna se jiz o chronickou formu ITP.

Odkazy
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Souvisejici ¢lanky

= Trombocytopenie novorozence
= Hematologickd vysetreni
= Predtransfuzni vySetreni
= VySetreni krevni srazlivosti
= Purpura
= |[TP
Zdroj

= Havranek J: Akutni autoimunitni trombocytopenicka purpura
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