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Ziskand tromboticka trombocytopenickd purpura (TTP)
je akutni Zivot ohrozujici onemocnéni charakterizované
trombocytopenii, mikroangiopatickou hemolytickou ané-
mii (MAHA) a ¢asto znamkami orgdnové dysfunkce. Ve
vétsiné pripadl je autoimunitni povaha provdzena téz-
kou deficienci protedzy ADAMTS 13 podminénou pii-
tomnosti IgG anti-ADAMTS 13 protilatkou. Terapie se
opird o vyménné plazmaferézy (PEX), steroidy, u refrak-
ternich nebo relabujicich pacient imunosupresivni latky,
véetné monoklondlni protildtky anti-CD 20 (rituximab),
specificky zasahujici B-lymfocyty. Prospektivni studie
a mensi skupiny pacientl ukazaly tspé$nost rituximabu
podaného jako terapie druhé fady u pacientti s akutni TTP,
u nichz standardni lécba dennimi PEX a steroidy selhala
nebo u pacientli nebyla dosazena stabilni remise. Avsak
7adna studie neprokdzala bezpecnost a i¢innost rituxima-
bu podaného v dobé diagndzy. Proto autofi zde referova-
né studie se zaméfili na dcinnost a bezpecnost rituxima-
bu podaného v ramci inicidlni terapie spolu s PEX a ste-
roidy.

Primarnim cilem studie bylo zjistit bezpe¢nost a ti¢in-
nost rituximabu ve spojeni se standardni terapii (PEX
a steroidy) béhem 3 dnii po prijeti pro akutni TTP. Dal-
$im cilem bylo zjistit, zda uZiti rituximabu pfi stanoveni
diagndézy zkrati dobu do remise a zabrani kone¢nému or-
ganovému poskozeni zpisobenému mikrovaskularnimi
tromby.

Metody, soubor a vysledky. Do multicentrické neran-
domizované studie s rituximabem byli zafazeni pacienti
star${ 18 roki s akutni TTP de novo nebo relabujici TTP.
Do studie vstoupilo celkem 40 pacientil v letech 2006 aZ
2009, ktefi byli sledovani alespon 12 mésict po prijeti.
Historickou kontrolni skupinu tvofili pacienti z anglic-
kého registru (South East England Registry) shodni dle
pohlavi, etnického ptivodu a poctu relapsii. Zadny z této
skupiny nedostal rituximab. Jinak vSichni pacienti méli
PEX denné od pfijeti aZ do doby neZ byl dosazZen trvaji-
ci pocet desticek 150 x 1091 po 2 po sobé jdouci dny. Pa-
cienti ve skupiné s rituximabem dostavali rituximab 375
mg/m?2 i.v. béhem prvnich 3 dni od pfijeti a diagndzy. Pri-
marni vysledek dc¢innost byl méfen poctem provedenych
vymén PEX do remise ve srovndni s historickou skupi-
nou. Sekundarni vysledek dcinnosti méfen podle délky
hospitalizace, mortality ke 3 mé&sicim, deplece B-bunék

(méfeno poctem CD 19), efektu na aktivitu ADAMTS 13
a na anti-ADAMTD 13 Ig a ¢as do relapsu. Hlavni vy-
sledek bezpecnosti byl posuzovén podle reakci spojenych
s infuzemi, podle alergickych reakci, hladin imunoglobu-
lind a frekvence infekei béhem 12 més. sledovani. V pra-
ci jsou podrobné popsany metody méfenych parametrti
a vysledky sledovani, pocet vymén PXE, frekvence relap-
st a nezadoucich ucinkd, zajisténi 1é¢by, premedikace
pred aplikaci rituximabu, pocet rituximabovych kur pfi
pokracujici 1é¢bé u jednotlivych pacientd. V ramci studo-
vanych pacientil vyZadovalo 16 ze 40 pacientl prijeti na
JIP a 15 % za vSech ptipadi s nejvys$simi hladinami tro-
poninu T bylo ventilovdno. Pfed druhou infuzi rituxima-
bu mélo 68 % piipadl pocet desticek > 50 x 109/1 a 38 %
> 150 x 10%1. Mén¢ PEX bylo potiebnych u pacientt bé-
lo8ské populacni skupiny neZ u neb&losské rituximabové
skupiny. 10 % pacientli studované skupiny mélo relaps
(medidn: za 27 mésici, 17 az 31 mésict) ve srovnani s 57
% historické skupiny (medidn 18 més., 3 azZ 60 més.). Ne-
byl dokumentovén vzestup infekci od piijmu do 1 roku
sledovani, jen mirné bolesti kloubti, hlavné kolennich, do-
¢asna bolest na hrudniku ve vztahu k infuzi rituximabu,
u jednoho pacienta zaznamendn signifikantni vzestup tro-
poninu T a jiny pacient mél béhem infuze bolest na hrud-
niku.

Zavér. Autofi ve své studii dokumentuji, Ze tydenn{
uziti rituximabu ve spojeni se standardni terapii (PEX
a kortikoidy) je bezpecné, ti¢inné a dobfe tolerované. Ved-
lo k signifikantni redukci po¢tu dnti hospitalizace u téch,
ktef{ nebyli prijati na JIP Také podil relapst byl signifi-
kantn€ niZs{ a byl spojen s redukei anti-ADAMTS 13 Ig
a zvySenim aktivity ADAMTS 13. Rituximab by mél byt
bran v tvahu ve spojeni se standardni terapif pii akutni
manifestaci TTP.

K této publikaci vychdzi ve stejném Cisle Casopisu vel-
mi vyznamny komentéi: Spero R. Cataland (The Ohio
State University) 3Rs: Rituximab, remission, relaps.
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V zavéru uvadi, Ze vpiedu uvedend prace je vyznamnym
krokem kupredu v 1écbé ziskané TTP, ale také tim Ze uve-
dena data pomahaji k pochopeni faktort dilezitych jak
pro dosaZeni trvalé remise tak i relapsu TTP.
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