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Souhrn: Imunitni trombocytopenii fadime mezi autoimunitni onemocnéni. V posledni dobé byla publikovdana novd doporuceni stran
standardizace terminologie, diagnostickych vysetfeni a [écebnych moznosti u pacient(i s [TP. Podrobnd anamnéza, fyzikdIni vySetfenf
a krevni obraz hodnoceny mikroskopicky ztstavaji i dnes zakladnimi piliti diagnostiky ITP. V rdmci vylouceni sekunddrni imunni trom-

bocytopenie je vhodné pro vybrané skupiny pacientl rozsitit diagnostické vySetfeni i o stanoveni sérologického priikazu infekci nebo
autoimunitnich a lymfoproliferativnich nemoci.
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Sumary: Immune thrombocytopaenia (ITP) is classified among autoimmune disease. Recently, new recommendations regarding
standardization of terminology, diagnostic investigations and treatment modalities have been issued. Detailed history, physical as-
sessment and manual blood count are the main pillars of ITP diagnosis. To exclude secondary immune thrombocytopaenia, the dia-
gnostics should, in selected groups of patients, include serologic determination of infections or of autoimmune or lymphoproliferative

diseases.
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Uvod

Imunitni trombocytopenickd purpura
(immune thrombocytopenic purpura -
[TP), nové téz imunitni trombocytope-
nie (immunne thrombocytopenia) je
Fazena mezi autoimunitni onemocnént.
Choroba je definovana doc¢asnym ¢i tr-
valym sniZzenim poctu krevnich desti-
¢ek a ndslednym zvysenym rizikem kr-
véceni. Trombocytopenie je zpiisobena
destrukcf desticek v orgdnech mono-
cyto-makrofdgového systému, nejvice
ve sleziné. Dalsim patogenetickym me-
chanizmem, ktery se u ITP uplatriuje, je
postizeni megakaryocyt [1].

Klasifikace ITP
Vroce 2009 byla publikovdna nova do-
porucenf stran standardizace termino-
logie a lé¢ebnych odpovédi u pacientd
s ITP [2,3]. Na zakladé téchto doporu-
¢enf Ize ITP lze klasifikovat na primérn{
a sekundarni.

Primarni ITP: Autoimunitni one-
mocnéni, jez je charakterizované izo-
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lovanou trombocytopenii (trombocyty
pod 100 x 10%/1) pfi nepfitomnosti ji-
nych p¥icin ¢ onemocnéni, jez mohou
trombocytopenii zplisobovat.

Sekundarni ITP: Imunitné zprostred-
kované trombocytopenie, u nichz na-
chédzime jiné s ITP asociované one-
mocnéni - napt. systémovy lupus
erytematodes (SLE) (sekundarni ITP
asociované se SLE ), HIV infekci (se-
kundarni ITP asociované s HIV) a jiné.

Dalsi déleni vychazi z délky trvani
nemoci:

Nové diagnostikované ITP: Trvani
do 3 mésictl od stanoveni diagndzy.

Perzistentni ITP: Trvani od 3 do
12 mésict od stanoveni diagnézy. Za-
hrnuje pacienty, ktefi nedosédhli spon-
tanni remise ¢i nedosédhli kompletni re-
mise pti [é¢bé.

Chronické ITP: Trva déle nez 12 mésica.

Jako tézké (severe) ITP se oznaduje
onemocnéni s vyskytem krvacivych
projevd, jeZ vyzaduji podanf terapie ¢i
nové krvacivé projevy, jez vyzaduji pii-

dani nové |é¢by ¢i zvySeni davky stava-
jici terapie.

Chronicka refrakterni ITP: Je defino-
vana jako ztrdta lé¢ebné odpovédi nebo
nulovd odpovéd na prvni a druhou linii
[écby (vcetné splenektomie) nebo nut-
nost trvalé terapie pro krvacivé projevy
¢i pro vysoké riziko krvéceni dle zhod-
nocenf rizika o3etfujicim lékarem.

Diagnostika ITP

Diagnéza ITP je stanovena po vy-
louceni jinych pt¥i¢in trombocytope-
nie, tedy per exclusionem. V soucas-
nosti nemdme k dispozici robustn{
klinicky ¢i laboratorni parametr, ktery
by zcela jednoznac¢né urcoval diagnézu
ITP. V ramci diagnostiky pacienta s po-
dezfenim na ITP je nutné diferencialné
diagnosticky vyloucit onemocnéni uve-
dend vtab. 1.

V rdmci stanoveni diagndzy je nutné
provést natér periferni krve s mikrosko-
pickou konfirmacitrombocytopenie (vy-
lou¢eni pseudotrombocytopenie, kterd
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Skupina

. Zastupci
trombocytopenii

trombocytopenie

primarni postizen{
kostni diené

koagulaéni porucha
s trombocytopenif

sekundarni
imunitné podminénd
trombocytopenie

Tab. 1. Diferencidlni diagnostika imunitni trombocytopenické purpury (ITP).

heparinem indukovand trombocytopenie
neonatdlni alloimunitni trobocytopenie

hereditdrni neimunitni trombocytopenie
tromboticka trombocytopenicka purpura

imunitn{

trombocytopenie,

ne ITP potransfuzni purpura
chronicky alkoholizmus

neimunitn{ trombocytopenie p¥i sepsi

diseminovand intravaskularni koagulace
kasabachtv-Merritiv syndrom
hypersplenizmus

extrakorporalni obéh

aplastickd anémie

myelodysplasticky syndrom

akutni leukemie

amegakaryotickd trombocytopenie

von Wilebrandova nemoc typ Il

B destickovy typ von Wilebrandovy nemoci
polékovd: chinin, vankomycin

kolagendzy: systémovy lupus erytematodes
antifosfolipidovy syndrom primérni a sekundarni
autoimunitn{ lymfoproliferativni syndrom
béznd variabilni imunodeficience (CVID)
chronickd lymfatickd leukemie

Hodgkintv lymfom,

non Hodgkindv lymfom

virové infekce: hepatitida B,

hepatitida C,HIV I, Il, CMV

infekce Helicobacter pylori

byva zplisobena trombocytarnimi agre-
gaty pfi pouziti antikoagulantu EDTA).
V perifernim krevnim natéru musime vy-
lou¢it patologii, jez by svéd¢ila pro jind
onemocnéni asociovand s trombocyto-
peni, jako je nélez dysplastickych zmén,
blastd ¢&i schistocytd.

K diagnéze ITP by méla postacovat
anamnéza pacienta, klinické vysetfenf
a natér periferni krve s mikroskopic-
kym vySetienim [4,5]. V rdmci scree-
ningu je nyni doporucovdno vysetten(
k prikazu infekce Helicobacter pylori.
V mnoha studiich byla zjisténa asociace
infekce Helicobacter pylori s autoimunit-
nimi chorobami, dominantné s ITP.
Vzhledem k vysoké prevalenci poziti-
vity Helicobacter pylori v populaci, jako
sekundarni ITP asociované s Helicobac-
ter pylori klasifikujeme takové onemoc-
néni, u néhoz po eradikaci Helicobacter
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pylori dojde k normalizaci trombocyto-
penie. V ramci diagnostiky je doporu-
¢eno provadét: dechovy test, stolice,
histologie biopsie Zaludeénf sliznice.

V rdmci screeningu je ddle doporu-
¢eno vysetfeni krevni skupiny a Rh fak-
toru, vySetfeni pfimého antiglobuli-
nového testu a sérologie HIV, HCV.
U détskych pacientli je pti podezieni
na imunodeficit indikovdno vysetfen{
hladiny imunoglobulind.

Vysetreni kostni dfené je doporuceno
provddét v pripadech, kdy provedena
screeningovad vySetfeni prokazuji i jinou
patologii nez pouze trombocytopenii.
Vysetieni kostni dfené je dale dopo-
ru¢ovdno u pacientl starsich 60 let,
u pacient(l, kteff jiz maji diagndézu ITP
stanovenou a jsou indikovéni ke sple-
nektomii, a u pacient(l, ktefi jsou rezis-

.

tentni k primarnf lécbé.

Skupina vysetfeni, jeZ nejsou pau-
3alné doporucena v rdmci screeningu:
vySetfeni antitrombocytdrnich protilé-
tek nejsou v ramci diagnostiky TP ru-
tinné doporucovdna pro svou nedosta-
tecnou specifitu a senzitivitu. Hodi se
ale k rozliseni mezi imunitni a neimu-
nitni trombocytopenii. Vysetfeni anti-
trombocytarnich protilatek je dopo-
ruceno u pacientd se selhdnim kostnf
dfené v kombinaci s imunitni trombo-
cytopenif, jako jsou pacienti s chro-
nickou lymfocytarni leukemii (CLL)
¢ pacienti po transplantaci kostni
drené. Vysetfeni protildtek muze po-
moci k diagnostice u pacientl s po-
lékovou protilatkami mediovanou
trombocytopenii.

V ramci diferencialni diagnostiky
trombocytopenii je mozné doporu-
¢it vySetieni prezivani trombocytl ra-
dioizotopovou metodou.

Mé¥eni hladiny trombopoetinu ne-
byvd rutinné provadéno, nebot jeho
pFinos je pouze informativni - slouzi
jen v rdmci diferencidlni diagnostiky
poruchy produkce desticek.

Stanoven{ desti¢kové RNA metodou
priitokové cytometrie s barvenim desti-
¢ek thiazolovou oranzi mize byt napo-
mocno k uréeni std¥i desti¢ek. Zvysen(
poctu retikulovanych desticek u détf je
asociovano se zvysenou produkci des-
ticek. V rdmci podezieni na sekundarn{
imunitni trombocytopenii je vhodné
doplnit koagulaéni vySetfeni a scree-
ningovy autoimunitni panel (antinu-
klearni-ANA, anti-ENA, revmatoidni
faktor, antifosfolipidové protilatky)
a u rizikové populace i zékladni vyset-
feni k vyloucenf okultni malignity [6].

Pfehled vysetieni

pfi stanoveni diagnézy

Obligatni vysetieni

Podrobnd anamnéza, podrobné fyzi-
kalnf vySetfeni, krevni obraz hodnoceny
mikroskopicky se stanovenim poctu
retikulocytd.

Doplrikova vysetfeni

Dopliikova vySetfeni (indikace dle
véku, klinického nalezu, anamnézy):
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* vySettfen( kostnf dfené je indikovano:

- pokud provedend vysetfeni pro-
kazuji i jinou patologii nez pouze
trombocytopenii,

- u pacient(l starsich 60 let,

- u pacient(l indikovanych ke
splenektomii,

-u pacientd, jez jsou rezistentnf
k primdrni lécbé.

* vySetfeni antitrombocytdrnich proti-
latek je indikovdno:

- rozliSeni mezi imunitni a neimu-
nitni trombocytopenif,

- u pacientli s polékovou protildtkové
mediovanou trombocytopeni.

* vySetien( prezivani trombocyt( radio-
izotopovou metodou je indikovéno:
-v ramci diferencialni diagnostiky

trombocytopenif,
- vySetfen( je vhodné u pacient( pred
splenektomif.

screening autoprotiladtek (antinu-
klearni-ANA, anti-ENA, revmatoidni
faktor, antifosfolipidové protildtky)

cytogenetické vySetfeni ze dfené:
k vylouceni myelodysplastického
syndromu (MDS) (pokud se provad{
sternalni punkce, mélo by se provést
cytogenetické vySetienf)

Vnit¥ Lék 2010; 56(Suppl 1): S75-577

* imunofenotypizace periferni krve -
moZzno provést v ramci screeningu

sérologie infekei (hepatitidy, cytome-
galovirus, E-B virus, HIV | a Il) je in-
dikovédna v ramci screeningu

vySetteni k stanoveni infekce Helico-
bacter pylori - nékteré z téchto moz-
nosti: dechovy test, vy3etteni stolice,
biopsie Zaludeéni sliznice

koagulaéni screening: vySetfeni akti-
vovaného parcidlniho tromboplasti-
nového casu a protrombinovy ¢as

zakladni biochemické vySetfeni vcetné
bilirubinuvolnéhoakonjugovaného,
volného hemoglobinu, haptoglobinu,
pfimého a nep¥imého antiglobuli-
nového testu a krevn{ skupiny

vySetteni fokus( infekce a screening
malignich nemoci: ultrazvukové vy-
Setfeni b¥icha a ledvin, stomatolo-
gické vysetteni, vySetfeni ORL, gy-
nekologické a urologické. Ultrazvuk
srdce a RTG srdce a plic
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