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Souhrn: Imunitni trombocytopenickd purpura je casté ziskané krvacivé onemocnéni détského véku, které se projevuje krvdcenim do kiize
asliznic. U pacientl nachazime izolovanou trombocytopenii zplisobenou antitrombocytdrnimi protildtkami. Za standard se v [é¢bé pova-
Zuji kortikosteroidy a intravendzni imunoglobuliny. Alternativni [é¢bou mohou byt anti-CD 20 protildtky. Pfi selhdni vySe uvedené terapie
muzZeme pFistoupit ke splenektomii a u dospélych pacientdl Ize nové podat trombopoetinovd analoga. V kvétnu roku 2009 byla do nasi
ambulance odeslana divka s nizkou hodnotou trombocytd a difuznim vysevem petechii a hematom. Divce byly aplikovény intravenézni
imunoglobuliny, u kterych vsak nedoslo k dostate¢né odpovédi na lécbu. Pro dal3i pokles trombocyt(i byla zahajena lécba prednisonem.
Na této |écbé poklesly trombocyty jesté vyraznéji, proto byla davka prednisonu zvy3ena. Po dvou tydnech doslo k remisi, kterd trvala pouze
osm tydn(. Pro opakované relapsy jsme u pacientky v dal$im kroku zvolili alternativni 1é¢bu protildtkami anti-CD 20 podavanymi jednou
tydné po dobu 3esti tydnd. Na této terapii doslo k postupnému vzestupu trombocytl, ktery pretrvava doposud. Progndéza u pacient(
s chronickou formou akutni imunitni trombocytopenické purpury je nejista. Alternativni lé¢ba anti-CD 20 protildtkami m(ize navodit
remisi, oddalit splenektomii, a tim zvysit kvalitu Zivota pacientd.
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Chronic immune thrombocytopenic purpura - successful treatment with anti-CD 20 antibodies

Summary: Immune thrombocytopenic purpura is common bleeding disorder in children characterized by skin and mucous bleeding.
There is an isolated thrombocytopenia caused by antithrombotic antibodies. The standard treatment is corticosteroids and intravenous
immunoglobulins. The alternative treatment might be anti-CD 20 antibodies. Splenectomy should be considered when treatment men-
tioned above failed. In adult patients we can use also trombopoetin analogs as a novel approach in the therapy. We describe the case
of five-year-old girl sent to our clinic with low platelet count and diffuse bruising. The intravenous immunoglobulins administered did
not lead to sufficient response. Due to further decrease of thrombocytes count we commenced her on prednisone. As the initial dose of
1 mg/kg/day was not sufficient for clinical response, we doubled the dose. Remission was reached in two weeks after the dose change,
however remained only for eight weeks. Thus we decided for alternate treatment with anti-CD 20 antibodies to prevent repeated frequent
relapses. The platelet count increased progressively during this treatment and stayed stable until now. The prognosis in patients with
chronic immune thrombocytopenic purpura is uncertain. The alternate treatment with anti-CD 20 antibodies might lead to the remis-
sion, prevent or at least postpone splenectomy and thus improve the quality of life.
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Uvod
Imunitni trombocytopenickd purpura
(ITP) je ziskané krvacivé onemocnénf{
klinicky se projevujici krvacenim do kiize
a sliznic [1]. Kromé izolované trom-
bocytopenie, kterou nachdzime v krev-
nim obraze, maji pacienti pozitivni an-
titrombocytarni protilatky, které vy-
razné zkracuji prezivani trombocyt(.
V kostni d¥eni mlze byt zvySeny nebo
normalni pocet megakaryocyt(.
Incidence tohoto onemocnéni je
4-8/100 000 déti/rok. U détskych pa-
cientdl prevazuje forma akutnf, ktera se
vyskytuje nejcastéji mezi 2 a 8 lety [2].
Chronicka forma postihuje vétsinou
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déti starsi 10 let. Anamnesticky proje-
vam ITP predchdzi respiraéni nebo GIT
insekt, a to 2-3 tydny pred poklesem
desticek. Diagnézu stanovujeme vy-
Setfenim krevniho obrazu véetné mi-
kroskopického diferencidlu a téz s vy-
hodou hodnot IPF (immature platelet
fraction). Déle u pacient( vySetfujeme
protilatky proti trombocytiim a v pfi-
padé diagnostickych rozpakd i kostnf
dren. Za standard se v 1é¢bé pova-
2uji kortikosteroidy, a to bud predni-
son 1-2mg/kg po dobu 2-3 tydn,
nebo 4mg/kg/den 4 dny. Z fady ste-
roid( Ize také aplikovat metylpred-
nisolon 15-30 mg/kg/den po dobu

3-7 dni. V posledni dobé se pred korti-
kosteroidy ¢asto preferuji intravendzni
imunoglobuliny 1g/kg po dobu 2 dni.
Alternativni |é¢bou jsou anti-CD
20 protildtky, které se podavaji jednou
tydné po dobu 4-6 tydn(. V ptipadé,
Ze selze vySe uvedena terapie, mu-
Zeme pfistoupit ke splenektomii, kte-
rou je ale zejména u détskych pacientd
velmi peclivé zvazit. Novym ,boomem*
v é¢bé ITP jsou nyni trombopoetinova
analoga.

Kazuistika

V kvétnu roku 2009 byla do nasi am-
bulance odesldna pétiletd divka s dva
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mésice trvajicim difuznim vysevem he-
matom( a petechif a hodnotou trom-
bocytl 47 x 10%/1. V tnoru téhoz roku
divka prodélala tracheitidu a byla prelé-
¢ena Klacidem. Maminka pacientky tr-
péla zvy3enou tvorbou hematomd, ale
nebyla prozatim vySetiena. Pfedchozi
anamnéza stran krvaceni byla u nasf
pacientky negativni. Ve vstupnim vy3et-
feni méla pacientka desti¢ky 52 x 10%/1,
hodnota IPF nebyla ani p¥i trombope-
nii zvy$end. Byla naopak v normé -
4,5%. Protilatky proti trombocytdm
metodou ELISA a DIFT byly negativnf,
sérologie viru Ebstein-Barrové, cytome-
galoviru a parvoviru B 19 také. Flow-
cytometrické vysetteni ukdzalo zvySené
zastoupeni B-lymfocyt(i zralého typu -
33%. Vzhledem k dostate¢né hladiné
trombocytd jsme zatim divku nelé-
¢ili a pozvali si ji za mésic na kontrolu.
P¥i kontrolnim vy3etteni si pacientka
stézovala na zhor3eni krvacivych pro-
jev. Hodnota trombocytd klesla na
32 x 10%/I. Vzhledem k zhorseni kli-
nického stavu jsme pacientku ptijali
a aplikovali ji intravendzni imunoglo-
buliny v ddvce 1g/kg po dobu dvou
dni. BohuZzel nedoslo k dostate¢né od-
povédi na lé¢bu, zvysila se pouze hod-
nota IPF, hladina desticek v3ak z(istala
stacionarni. Za 10 dni doslo k daldimu
sniZzen{ trombocytl, proto byla u pa-
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cientky zahajena lé¢ba prednisonem
v ddvce 1g/mg/den. Béhem tfi tydnd
vsak doslo k dalsimu poklesu desticek
azna 9 x 10%/l a odpovidajicimu zhor-
enf vysevu petechii a hematom. Pro-
tilatky proti destickim mé¥rené me-
todou DIFT a ELISA byly jiz tehdy
pozitivni. Pro nedostate¢nou odpovéd
na lécbu jsme zvysili davku prednisonu
na 2mg/kg a den. Za dva tydny na této
ddvce doslo ke kyzené remisi a my jsme
postupné zacali kortikosteroidy vysazo-
vat. Remise trvala celkem osm tydnd.
Béhem této doby neméla pacientka
krvdcivé potize a maximélni hodnota
trombocytl byla 145 x 10%/1. Protilatky
proti trombocytim stanovené meto-
dou DIFT byly jiz negativni, metodou
ELISA a flowcytometrem byly stale po-
zitivni. Na zacdatku Fijna roku 2009 se
viak pacientka dostavila ke kontrole
pro zhor3eni krvacivych projevil. Trom-
bocyty ji poklesly az k 27 x 10°/1. Nasa-
dili jsme prednison v ddvce 4 mg/kg po
dobu 4 dni, abychom gzjistili, zda bude
na lécbu steroidy reagovat. K odezvé
v8ak nedoslo. Pro opakované relapsy
jsme u pacientky zahdjili alternativn{
l[é¢bu Rituximabem 375mg/m? po-
davanym jednou tydné po dobu 3esti
tydn(. Na této terapii doslo k postup-
nému vzestupu trombocytl. Flow-
cytometrické vySetteni potvrdilo de-
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pleci CD 20 B-lymfocytl po lé¢bé az
na 0,2% z celkového poctu lymfocytd.
Pfi posledni kontrole v nasi ambulanci
v poloviné tnora roku 2010 byla hla-
dina trombocytl pacientky uspokojiva
90 x 10%/I. Protilatky proti trombocy-
tim stanovené flowcytometrem méla
pacientka stéle pozitivni, jejich hladina
viak jiz byla nizsi.

Zavér

Akutni imunitni trombocytopenicka
purpura je ¢asté détské onemocnéni.
Prognéza u vétsiny pacient(l je velmi
dobra. Prognéza u pacientd s chro-
nickou formou je nejista. Alternativni
|é¢ba Rituximabem mdzZe navodit re-
misi, odddlit splenektomii, a tim zvysit
kvalitu Zivota pacientd.
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