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Úvod

Trombotická trombocytopenická purpura je onemoc-
nûní, v jehoÏ patogenezi se uplatÀuje sníÏená aktivita
metalloproteázy ADAMTS13 (A Disintegrin and Metal-
loprotease with ThromboSpondin type 1 motif 13), která
je zodpovûdná za ‰tûpení ultravelk˘ch multimerÛ von
Willebrandova faktoru. Vrozená forma TTP (Upshaw –
SchulmanÛv syndrom) patfií mezi vzácnû se vyskytující
formy TTP, u níÏ je deficit ADAMTS13 podmínûn gene-
ticky. SníÏená aktivita ADAMTS13 (u vrozen˘ch forem
< 5 %) vede k trombocytopenii, mikroangiopatické hemo-
lytické anémii (MAHA) a mikrovaskulárním trombózám.
Pacienti s vrozenou formou TTP jsou odkázáni na léãbu
plazmou (transfuze plazmy v dávce 15–30 ml/kg ãi na
v˘mûnné léãebné plazmaferézy), pfii níÏ je dodávána chy-
bûjící metalloproteáza a odstraÀovány degradaãní produk-
ty (1, 2, 3). Léãba plazmou v‰ak není bez komplikací –
mezi neÏádoucí úãinky podání karanténní plazmy patfií
alergické reakce, transfuzí vyvolané akutní plicní po‰ko-
zení, krví pfienosné infekce a dal‰í (4, 5) (tab. 1). Jednou
z moÏností, která eliminuje neÏádoucí úãinky léãby plaz-
mou je náhrada plazmy pfiípravkem Octaplas® (Octaphar-
ma, VídeÀ, Rakousko). Octaplas® je plazma o‰etfiená sol-
vent-detergentem, smûsná patogennû inaktivovaná.
Hladina faktorÛ vã. aktivity ADAMTS13 je shodná
s obsahem faktorÛ v karanténní plazmû (6). NiÏ‰í hladi-

na proteinu S a alfa (2)–antiplazminu mÛÏe b˘t limitují-
cím faktorem podání pfiípravku u pacientÛ s jaterním one-
mocnûním a tûÏk˘m defektem proteinu S (7); podle jin˘ch
autorÛ v‰ak pokles není statisticky v˘znamn˘ a mnohé
studie ukazují na dostateãn˘ hemostatick˘ efekt pfiíprav-
ku (8, 9). Octaplas® je podáván ve shodû s AB0 kompa-
tibilitou, exspiraãní doba je pfii teplotû -18 °C ãtyfii roky.
Poolování jednotliv˘ch dárcovsk˘ch jednotek plazmy
vede k neutralizaci protilátek a alergenÛ v plazmû, dále
v˘znamnému sníÏení v˘skytu TRALI a závaÏn˘ch aler-
gick˘ch reakcí (10). Mnohé klinické studie potvrzují efek-
tivní vyuÏití Octaplasu® v léãbû pacientÛ s TTP (11, 12).
V zemích jako je Irsko, Norsko, Holandsko a Rakousko
je SD-plazma vyuÏívaná jako léãba první volby u pacientÛ
s TTP (13). 

Pacienti

V Krevním centru FN Ostrava je v péãi ‰est pacientÛ
s vrozenou formou TTP, ktefií jsou léãeni plazmou ãi
léãebn˘mi plazmaferézami v empiricky získan˘ch inter-
valech (15, 16). V‰ichni pacienti mají lehké / stfiední / tûÏ-
ké alergické reakce pfies medikaci antihistaminiky
a kortikoidy. Od ãervna roku 2012 jsme pfiistoupili
u pacientky, jejíÏ alergické reakce po plazmû byly stfied-
ní aÏ tûÏké, k náhradû karanténní plazmy pfiípravkem
Octaplas® (tab. 2). 
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Souhrn
Vrozená forma TTP (Upshaw-SchulmanÛv syndrom) je závaÏné, Ïivot ohroÏující onemocnûní, u nûhoÏ zÛstává lékem
první volby léãba plazmou. Pacienti jsou odkázáni na pravidelné transfuze plazmy nebo v˘mûnné plazmaferézy, pfii
nichÏ jsou opakovanû pfii v˘mûnû 1–1,5 plazmatického volumu vystaveni expozici velkého mnoÏství dárcovské karan-
ténní plazmy. U tûchto pacientÛ se po podání plazmy velmi ãasto vyskytují stfiední aÏ závaÏné neÏádoucí úãinky
(alergické reakce, transfuzí vyvolané akutní plicní po‰kození). Autofii sdûlují první zku‰enosti s podáním pfiípravku
Octaplas® (Octapharma, VídeÀ, Rakousko).
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Summary
âermáková Z. ,  Blahutová ·. ,  Kofiístka M.,  Hrdliãková R. The first experience of one center with the use
of Octaplas in the treatment of patient with congenital form of TTP 

Congenital form of TTP (Upshaw-Schulman syndrome) is a severe, life-threatening disease in which plasma remains
the first-choice treatment. Patients are dependent on regular therapeutic plasma exchange or plasma infusion. A plasma
volume of 1-1.5 is usually substituted by donors’ quarantine plasma. In these patients, secondary mild/severe side
effects (allergic reactions, transfusion-induced acute lung injury) are very often observed. The authors comment on
their first experience with the use of Octaplas® (Octapharma, Vienna, Austria).
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Octaplas u TTP

Z anamnézy: pacientka – Ïena, narozena v r. 1994,
s relabující formou TTP, prokázána mutace v genu pro
ADAMTS 13 v heterozygotní formû (InsA4143ex29/
InsA4143ex13). Od 5 let sledována pro atypick˘ HUS,
docházela k pravidelné aplikaci K-plazmy. Na podzim
roku 2009 do‰lo k závaÏnému relapsu onemocnûní
s renálním selháním; pacientka byla opakovanû hemo-
dialyzována. Od tohoto roku dochází pacientka pravidel-
nû ve 3–4t˘denních intervalech na v˘mûnné plazmaferé-
zy. V rámci v˘mûnné léãebné plazmaferézy je pacientce
aplikováno cca 2000 ml plazmy krevní skupiny B nebo
AB. Pfies premedikaci kortikoidy (SoluMedrol 40 mg ve
100 ml fyziologického roztoku pfied v˘konem) je kaÏdá
plazmaferéza komplikována stfiednû tûÏk˘mi aÏ tûÏk˘-
mi alergick˘mi reakcemi. Klinick˘ a laboratorní efekt
plazmaferéz je velmi dobr˘; poãet relapsÛ je minimální
(1/rok). Vzhledem k velmi dobrému klinickému
i laboratornímu efektu v˘mûnn˘ch léãebn˘ch plazmafe-
réz byla u této pacientky od ãervna leto‰ního roku nahra-
zena karanténní plazma pfiípravkem Octaplas®. Do fiíjna
leto‰ního roku bylo provedeno celkem ‰est léãebn˘ch
plazmaferéz, bûhem nichÏ bylo podáno celkem 12 000 ml

pfiípravku Octaplas® skupiny AB.
V̆ mûnné léãebné plazmaferézy pro-
bûhly ve stejném reÏimu jako pfii
pouÏití karanténní plazmy. Bûhem
‰esti TPE nedo‰lo k v˘skytu Ïádné
formy alergické reakce.

Diskuse

Octaplas® je pfiípravek, jehoÏ indi-
kaãní spektrum je shodné
s karanténní plazmou. Oproti karan-
ténní plazmû má v˘hodu v patogenní
inaktivaci, v dosud nehlá‰eném
v˘skytu TRALI po jeho podání a ve
sníÏeném riziku tûÏk˘ch alergick˘ch
reakcí (17, 18). Alergické reakce jsou
pfiitom nejãastûj‰í neÏádoucí reakcí
po aplikaci transfuzních pfiípravkÛ,
coÏ potvrzují data zahraniãních auto-
rÛ (19, 20). PouÏití pfiípravku
u pacientÛ opakovanû exponovan˘ch
velk˘mi objemy plazmy by mohlo
vést ke sníÏenému v˘skytu tûÏk˘ch
alergick˘ch reakcí a ke sníÏení dal-
‰ích neÏádoucích reakcí po podání
plazmy (21). Limitujícím kritériem
pro plo‰né roz‰ífiení pfiípravku Octa-
plas® v âeské republice u indi -
kovan˘ch pacientÛ jsou pravdûpo-
dobnû vy‰‰í nároky na logistiku
a také cena pfiípravku.

Závûr

První zku‰enosti s podáním pfiípravku Octaplas®

u pacientky s vrozenou formou TTP autofii hodnotí pozi-
tivnû, i kdyÏ si jsou vûdomi toho, Ïe dosavadní kladné
zku‰enosti jsou limitovány zatím mal˘m poãtem podání.
Octaplas® bude postupnû zafiazen jako náhrada karantén-
ní plazmy u v‰ech pacientÛ s vrozenou formou TTP, kte-
fií jsou dispenzarizováni a léãeni v Krevním centru FN
Ostrava. 

Podíl autorÛ na rukopisu
âZ – pfiíprava a napsání rukopisu; B· – léãba nemocn˘ch ; KM – pro-
vádûní vy‰etfiení; HR – kontrola a revize rukopisu
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KS – krevní skupina, TPE – therapeutic plasma exchange

Nežádoucí účinek/reakce/komplikace Procento výskytu
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Substituce plazma Substituce Octaplas®
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