Idiopaticka trombocytopenicka purpura

Idiopaticka (autoimunitni) trombocytopenicka purpura, (ITP) je stav,
u kterého dochéazi z neznamé pric¢iny za Gcasti imunitnich mechanism k
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krvacivé onemocnéni v détském véku.[?!
Etiopatogeneze

V téle se tvori autoprotilatky (B-lymfocyty za pomoci CD4+ T-lymfocytd)
proti povrchovym antigenim destic¢ek, nej¢. proti glykoproteinu llb-llla.
Spoustécem 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 drené, :
hladina trombopoetinu je normalni.l?! Purpura - petechie

Klinicky obraz
Akutni forma

Jde o0 onemocnéni détského véku s prudkym pribéhem a ¢asto spontanni Gpravou. Cirkulujici imunokomplexy s
afinitou k trombocytdm jsou pak urychlené vychytavany burikami MMS. Obvykle navazuje na banaini virovou
infekci. Jsou pritomné krvacivé projevy, prudky nastup (béhem hodin) - vznika generalizovana purpura,
hematomy, krvéceni ze sliznic, krvaceni do organd (CNS). Akutni forma je nastésti vzacna.

Chronicka forma

Typicky je pokles trombocyt pod 150x109/L trvajici déle nez 6 mésic’;!2l. Onemocnéni dospélého véku (Eastéji
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
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Diagnostika

Casto je diagnostika klinicka - nutno vylouéit trombocytopenie jiné etiologie (v détstvi dfefovy Gtlum pfi akutni
leukémii, v dospélosti MDS). Prokazujeme antitrombocytarni protilatky. ITP mlzZe 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

= 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 (pfi hlubokém poklesu trombocytd + vyraznéjsich
krvécivych projevech s rizikem trvalych nasledkl/ohrozeni Zivota);

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

Odkazy
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Souvisejici ¢clanky

Trombocytopenie
Trombocytopenie novorozence
Hematologickd vysSetreni
Predtransfuzni vysetreni
VySetreni krevni srazlivosti
Purpura
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Clanek neobsahuje vse, co by mél.
/ Mlzete se pridat k jeho autorlim (https://www.wikiskripta.eu/index.php?title=Idiopatick
7 %C3%A1_trombocytopenick%C3%A1_purpura&action=history) a jej.

O vhodnych zménach se Ize poradit v diskusi.
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