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UvVoD

Imunitni trombocytopenie (ITP) je au-
toimunitni onemocnéni definované
docasnym ¢i trvalym snizenim poctu
krevnich desticek a naslednym zvyse-
nym rizikem krvaceni. Trombocytope-
nie je zplUsobena destrukci desticek
v orgdnech monocyto-makrofagového
systému, nejvice ve sleziné, a relativné
nedostatec¢nou tvorbou trombocytl
v kostni dfeni.

KLASIFIKACE ITP

Primarni ITP je izolovana trombocyto-
penie (trombocyty pod 100x10%/1) pfi
nepfitomnosti jinych pfi¢in ¢i onemoc-
néni. U sekundarni ITP je pfitomno jiné
zakladni onemocnéni, jehoz soucasti ITP
mUize byt: napt. systémovy lupus ery-
thematodes (SLE, jedna se pak o sekun-
dérni ITP asociovanou se SLE), infekce
HIV, CVID (bézny variabilni imunitni de-
ficit), chronicka lymfocytarni leukemie
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(CLL) atd. Pro ucely akademickych stu-
dii bylo zavedeno déleni na nové dia-
gnostikovanou ITP (do 3 mésicl), perzi-
stentni (3-12 mésicd) a chronickou (nad
12 mésicl od diagndzy) [1]. Toto déleni
ale nemad oporu v patofyziologii, je ¢isté
umélé a vzhledem k vyvoji v 1é¢bé ztraci
prakticky vyznam. Z praktického hle-
diska dnes spise rozliSujeme nové dia-
gnostikovanou (akutni) ITP, u které
zahajujeme terapii léky 1. linie, steroid-
-refrakterni, kde pridavame lék 2. linie
a chronickou-refrakterni ITP, u niz se-
Ihaly dvé a vice [é¢ebnych linii.

DIAGNOSTIKA ITP

V soucasnosti neni k dispozici jedno-
znacny klinicky ¢i laboratorni parametr,
ktery by ur¢oval diagnézu ITP, proto
je diagndza i nadale stanovovana per
exclusionem. Pro ITP svéd¢i zvysena de-
strukce trombocytl pfi zachovalé, ale
nedostacujici tvorbé desticek v kostni

dreni. Anamnéza mlze pomoci v od-
liseni infek¢ni, polékové nebo nado-
rové etiologie, ptipadné muze vyset-
feni smérovat k potvrzeni systémového
onemocnéni pojiva. Podrobné fyzikalni
vysetieni mlze napfiklad odhalit lym-
fadenopatii nebo hepatosplenomegalii,
které nepatfi mezi typické nalezy u pri-
marni ITP. Z fyzikalniho vysetfeni také
muzeme odhadnout tendenci ke krva-
ceni u konkrétniho pacienta. U nahodné
zjisténé izolované trombocytopenie bez
zndmek hemoragické diatézy je nutno
v prvé fadé vyloucit laboratorni arte-
fakt, tedy pseudotrombocytopenii, zpU-
sobenou napt. shlukovanim trombocyt(
v antikoagula¢nim médiu na bazi EDTA
(vhodnou alternativou mGze byt anti-
koagula¢ni médium zalozZené na citratu,
heparinu nebo hof¢iku).

U vsech pacientl doporuc¢ujeme pro-
vést manualni diferencialni rozpocet
(k vylouc¢eni maligniho krevniho one-
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Tab. 1. Pfehled vysetieni pfi diagnéze ITP.

Vysetfeni nutna v dobé
diagnézy ITP

Vhodna doplitkova
vysetieni

Vysetfeni vhodna ve
specifickych pfipadech (viz text)

KO + retikulocyty + schistocyty + dife-
rencialni rozpocet PT, APTT, fibrinogen

IPF (frakce nezralych trombocytl)** protilatky proti trombocytim (nejlé-

pe MAIPA)

krevni skupina + PAT ANA, anti-ENA, RF, antikardiolipinové protilatky, anti

B2glykoprotein1 protilatky, lupus antikoagulans

histologickeé a cytologické vysetfeni
kostni dfené
zakladni biochemicky profil*

priikaz H. Pylori (dechovy test nebo antigen ve stolici)  prezivani trombocytl (zanik nad

TSH, ELFO bilkovin, kvantifikace
imunoglobulind

RTG P+S, USG epigastria

sérologie HBV, HCV, HIV, EBV a CMV

*Na, K, Cl, urea, kreatinin, Bili, ALT, AST, GMT, ALP, LDH, CRP
**dostupné na vétsiné modernich analyzatord krevnich elementt

slezinou a jétry)

FVIIl a von Willebrand(v faktor

CMV PCR, parvovirus B19

pratokova cytometrie krve k prikazu,
event. klondlni lymfoproliferace (MBL,
CLL, LGL aj.)

mocnéni) a nasledné je vzdy nutné zva-
Zit moznost trombotické mikroangiopa-
tie (TMA), zejména u téch pacient(,
u nichz je pfitomna i anémie. Jedna se
0 onemocnéni, jejichz spole¢nym jme-
novatelem je vaskuldrni mikrotrom-
boticky syndrom manifestovany mik-
roangiopatickou hemolytickou anémii,
konzump¢ni trombocytopenii a ische-
mickym poskozenim tkani a organt [2].
Nejcastéjsi formy jsou trombotickd trom-
bocytopenicka purpura (TTP) a hemoly-
ticko-uremicky syndrom (HUS).V zasadé
vsechny typy TMA spojuje vysoké riziko
fatalnich nasledkd pozdni nebo neade-
kvatni [é¢by [3,4]. Z anamnézy a klinic-
kého obrazu jsou kromé nevysvétlené
hore¢ky a krvacivych projevl zasadni
znamky dynamicky se rozvijejiciho or-
ganového postizeni (mozek, ledviny,
zazivaci trakt, plice atd.). V laborator-
nim obrazu je prohlubujici se trombo-
cytopenie, neimunni hemolyticka ané-
mie (prakaz schistocyt(, vysoka aktivita
laktatdehydrogendzy, negativni pfimy
antiglobulinovy test) a zndmky ische-
mického postizeni tkani a organ(.
TTP Ize odlisit od ostatnich TMA pr(-
kazem deficitu ADAMTS13 (s vysky-
tem protildtky anti-ADAMTS13 nebo
bez ného) [3-8]. Stanovit pravdépo-
dobnost deficitu ADAMTS13 umozni
PLASMIC nebo French skoére [9-12].

Pro ostatni TMA takto specificky test
neexistuje.

Negativni pfimy antiglobulinovy test
navic provazi vzacné pripady PAT nega-
tivni autoimunitni hemolytické anémie,
coz je potieba mit na paméti u viech pa-
cientl se souc¢asnym vyskytem trombo-
cytopenie a hemolytické anémie [13].

Dopliikova vysetreni, ktera mohou
byt indikovana u ITP

V situaci, kdy je zjevné klinické nebo la-
boratorni podezieni na souvislost s ji-
nymi chorobami, indikujeme dalsi
doplrikova vysetieni. V pfipadé pochyb-
nosti o funk¢nosti kostni difené, napfi-
klad pfi nizké nezralé frakci trombocytt
(IPF) ¢i kvantitativnim defektu v jinych
krevnich fadach, je vhodné doplnit vy-
Setreni kostni diené k vylouceni prede-
véim myelodysplastického syndromu
(MDS).

Mezi vysetfeni, ktera nejsou zakladni,
ale mohou zejména pfi nedspéchu lécby
1. linie odlisit sekundarni ITP nebo trom-
bocytopenie jiné etiologie, patii tzv. au-
toimunitni panel (antinuklearni pro-
tildatky — ANA, anti-ENA, revmatoidni
faktor, tzv. antifosfolipidové protilatky),
déle TSH, protilatky proti CMV a vire-
mie CMV stanovené metodou PCR, také
stanoveni parvoviru B19 metodou PCR.
V pfipadé odlvodnéného podezieni vy-

Setfeni zamérujeme na prukaz prislus-
ného typu von Willebrandovy nemoci
(typ lIb). U nové zjisténé ITP je téZ mozné
provést vysetreni periferni krve pritoko-
vou cytometrii k vylouceni incipientni
klonélni lymfoproliferace. Prikaz auto-
protildtek proti trombocytdm muze byt
uzite¢ny pro potvrzeni imunitni pod-
staty trombocytopenie, negativni vysle-
dek testu ale imunitni trombocytopenii
vyloucit nemUze. Senzitivita, resp. spe-
cificita pfimych test na destickové au-
toprotilatky (MAIPA) je 53 %, resp. 93 %
a nepiimych testd 18 %, resp. 96 %.
S hloubkou trombocytopenie citlivost
pfimych testl klesd, protoze ve stan-
dardnim objemu testovaného vzorku je
maly pocet testovanych desticek [14]. Je
pravdépodobné, ze pomoci stanoveni
a specifikace protilatek proti trombocy-
tlm (napf. anti Ib/IX) nebo exprese né-
kterych cytokinli na T lymfocytech bude
v budoucnu mozné urcit miru rezistence
na lé¢bu, napfiklad na kortikosteroidy
nebo intravenézni imunoglobuliny [15].

Stanoveni pfezivani autolognich
trombocytl radioizotopovou metodou
(Indiem znacené autologni trombocyty)
muze byt uzite¢né jako podpora pfi roz-
hodovani o indikaci splenektomie, nic-
méné podminkou je, aby se pracovalo
s pacientovymi (autolognimi) desti¢-
kami, coz je v praxi téZko dosazitelné.
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Davka
Prednison, Methylprednisolon p.o.
Dexametazon i.v.

Methylprednisolon i.v.

i.v. —intravendzné; p.o. — peroralné

1 mg/kg/den (maximalné 80 mg)
40 mg D1-D4, podat az 3 cykly a 2-4 tydny
125-1 000 mg D1-D5

Tab. 2. RGzné terapeutické rezimy s kortikosteroidy.

Poznamka

standardni podani pro jinak nekomplikované pacienty
rychlejsi nastup odpovédi

rychlejsi nastup odpovédi, preference u urgentnich stavt

Také zku3enost vysetfujiciho pracovisté
rozhoduje o kvalité vysledku.

Pri diferencialné diagnostickych nejas-
nostech a zejména pii neuspéchu lécby
je nutné patrat také po loziscich chro-
nické infekce nebo malignim onemoc-
néni; tehdy indikujeme pfislusna zob-
razovaci a konzilidrni vy3etfeni, napft.:
ultrazvukové vysetieni bficha a ledvin,
stomatologické vysetieni, vysetieni ORL,
gynekologické a urologické, echokardio-
grafie a rentgen srdce a plic atd. Jde ale
vétsinou o pfipady, kdy je u pacient( pfi-
tomen jesté jiny symptom nez krvaciva
diatéza a izolovana trombocytopenie.

Pfehled vysetieni pfi diagnoze ITP shr-
nuje tab. 1.

LECBA IMUNITNI
TROMBOCYTOPENIE

Lécba dospélych pacientt s ITP je indiko-
vana pii snizeni poctu krevnich desticek
pod 20-30x10%I. Pokud jsou pfitomny
vétsi krvacivé projevy, vc. tzv. vihké pur-
pury, zahajuje se lécba i pfi hodnotach
vyssich. Lécbu je potfeba individualizo-
vat, pfihlédnout k véku (vék > 60 let je
spojen s vétsim rizikem tézkého krva-
ceni), pfani pacienta a jeho Zivotnimu
Jrizikovému profilu” (napf. provozovani
kontaktnich sportd apod.). Dalezitym
hlediskem jsou i pfidruzend onemoc-
néni jako komplikovany diabetes mel-
litus nebo onemocnéni vyzadujici an-
tikoagula¢ni 1é¢bu nebo aktivni nador
vyzadujici lé¢bu. Cilem |é¢by je prevence
krvaceni a dosazeni bezpecné, i kdyz ne
nutné normalni hodnoty krevnich desti-
Cek. Zaroven je nutné vyhybat se Iékdm,
které interferuji s destickovymi funk-
cemi, jako je kyselina acetylsalicylova,
nesteroidni antirevmatika atd. Pfi sta-
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noveni terapeutického postupu, ze-
jména v pozdéjsich liniich 1é¢by, je tfeba
mit na mysli, Ze protrahovana kombi-
novana imunosupresivni terapie mize
nemocného poskodit vic nez vlastni
trombocytopenie.

Mnoho nemocnych s ITP mGzeme jen
sledovat. Nejen u déti, ale také u dospé-
lych pacientd miZe nastat spontanni re-
mise. Je tedy smysluplné u pacientd bez
krvécivych projevd, se stabilnim poctem
desticek nad 30x10%I a bez dalsich ri-
zikovych faktorl (komorbidita, antiag-
regacni lé¢ba atd.) vyckat se zahajenim
|é¢by a pacienty pouze sledovat.

Lécba 1. linie

Kortikosteroidy

Standardni inicidIni kortikosteroidni lé¢-
bou je prednison (nebo jeho ekviva-
lent) v davce 1 mg/kg/den (maximalné
80mg) do odpovédi (obvykle ne déle
nez 2-4 tydny) s postupnym snizovanim
davky do vysazeni za 6-8 tydnu. Pokud
neni dosazeno odpovédi do 2 tydn(, je
vhodné poddavani prednisonu béhem
tydne ukoncit. Dlouhodobé podavani
vysokych davek (nad 5mg prednisonu)
se nedoporucuje. Alternativou je dexa-
metazon aplikovany v pulzech (40 mg po
4 dny, maximalné 3 cykly) (tab. 2) [16].
Pfiznivou Uvodni [é¢ebnou odpovéd na
kortikosteroidy Ize oc¢ekavat u 70-80 %
dospélych pacientt s akutni ITP. Dlou-
hodobé remise se dosdhne u 25-29 %
pacientd.

U mnoha pacientd s ITP dochazi pfi
snizovani davky kortikosteroid( k re-
lapsu onemocnéni. Nedosazeni nebo
ztrata odpovédi na lécbu kortikosteroidy
je absolutni indikaci pro zahdajeni |é¢by
druhé linie [17].

Kombinovana imunosupresivni lé¢ba
Pro pacienty, u kterych je naprostou
prioritou zabrdnéni event. relapsu one-
mocnéni, je mozné zvazit kombinova-
nou imunosupresivni 1é¢bu jiz v 1. linii,
napf. v kombinaci prednison a

mykofenolat mofetil. Jednd se ze-
jména o pacienty s tézkymi krvacivymi
projevy, o pacienty vyzadujici dlouho-
dobou antikoagula¢ni terapii nebo ty,
u kterych hrozi dekompenzace jejich
stavajicich onemocnéni vysokou davkou
kortikosteroid( [18].

Intravenozni imunoglobuliny (IVIG)
IVIG jsou indikovany zejména tehdy,
kdy je nutné zvysit pocet trombocytu
a velmi rychle zabranit krvaceni. U ITP,
kterd je zpUsobena protildatkami anti-
-GPIb/IX, je efekt IVIG mensi. Nejcas-
téji je doporucovana davka 2g/kg ve
dvou dnech (stejné efektivni muze
byt i 1g/kg podany jen jeden den)
nebo 0,4g/kg po dobu 5 dn(. Jednim
z méné Castych, ale nepfijemnych ve-
dlejsich ucinkd vysokych davek IVIG, je
aseptickd meningitida. Podani IVIG je
vhodné pfi nutnosti emergentni tera-
pie, dale pak u déti a v téhotenstvi, ze-
jména v 1. trimestru, kdy nejsou vhodné
kortikosteroidy [19].

Lécba 2. linie

V 1é¢bé druhé linie dospélych pacientt
s ITP se dle mezinarodniho konsenzu
uplatiuji nej¢astéji dva typy medika-
mentdzni |é¢by: agonisté trombopoe-
tinového receptoru (TPO-RA) nebo ri-
tuximab. Vybér 1ékll je ¢asto ovlivnén
celkovym stavem pacienta a jeho pre-
ferencemi. Pacienti, ktefi uprednostnuji
pokus o navozeni remise kratkodobou
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[écbou s pravdépodobnosti odpovédi
61 % a dlouhodobé odpovédi 29 % pfi-
padl, mohou byt IéCeni rituximabem.
Pravdépodobnost odpovédi na ritu-
ximab je vétsi u pacientd, ktefi alespon
kratkodobé odpovédéli na kortikoste-
roidy. V pfipadé odpovédi a pozdéjsiho
relapsu na [é¢bu rituximabem je mozny
i Uspésny retreatment. Splenektomie je
indikovana nejdfive 12 mésicd po stano-
veni diagndzy ITP, v praxi je dnes odsu-
nuta do velmi pozdni linie [é¢by [20,21].

Agonisté TPO receptoru (TPO-RA)
Agonisté TPO receptoru maji pro lé¢bu
ITP vysoky stupen doporuceni. Indi-
kaci pro Ié¢bu vSemi TPO-RA je primarni
forma ITP, kterd je refrakterni k jinym
zpUsoblm lé¢by (napf. kortikosteroidy,
imunoglobuliny). Eltrombopag a romi-
plostim maji dostatek dat o Ucinnosti
i v ¢asnéjsich fazich ITP (v¢. 1. linie),
proto je lze v téchto situacich indiko-
vat [22]. Délka podavani TPO je vysoce
individualni. Pokud ma pacient dobrou
klinickou odpovéd na lécbu, Ize zvazit
postupné snizovani davky léku az k vy-
sazeni s dosazenim setrvalé remise bez
dalsi aplikace lékl. Celkova pravdépo-
dobnost dosazeni setrvalé remise je az
30 %, pficemz se ukazuje, Ze podaniago-
nistd TPO receptoru v ¢asnéjsich fazich
nemoci pfindsi vyssi Sanci na vysazeni
pacienta z lécby. Doporucuje se, aby vy-
sazovani TPO-RA byla vedeno lékafem
se zkusenostmi s timto postupem a vy-
sazovani bylo zahajeno pfi poc¢tu trom-
bocytl nad 100x10°%I. Pokud dojde
k progresi trombocytopenie pfi vysa-
zovani TPO-RA, je nutné se v |é¢bé vra-
tit na pavodni davkovani. Tento postup
je vhodné u pacientt individudlné opa-
kovat, jelikoz dosazeni setrvalé remise je
multifaktorialni a nezname presné pre-
diktory. Z klinické praxe je nejlepsim pre-
diktorem pro dosazeni setrvalé remise
rychld a setrvald odpovéd na podani
agonisty TPO-RA [23].

Eltrombopag je mald nepeptidova
molekula, jez v davce 50-75 mg/den po-
dévané perordlné plsobi jako agonista
TPO. Eltrombopag je vyvazan polyva-

lentnimi kationty, jako je vapnik. Jeho
podani do 4 h po jidle bohatém na kal-
cium (napf. mlé¢né produkty) nebo
méné nez 2 h pred jidlem vede k vy-
znamnému snizeni jeho ucinnosti. Proto
je lécba touto latkou spojena s uritym
dietnim rezimem [24].

Romiplostim je Fc-peptidovy fuzni
protein, jenz aktivuje intracelularni tran-
skrip¢ni drahy prostifednictvim trombo-
poetinového (TPO) receptoru, ¢imz zvy-
Suje tvorbu krevnich desticek.

Romiplostim se aplikuje subkutanné
v davce 1-10 pg/kg/tyden [25].

Avatrombopag je malad nepeptidova
molekula, ktera se stejné jako eltrombo-
pag vaze k transmembranové doméné
receptoru pro trombopoetin (TPO-R).
Kromé primarni chronické ITP je indi-
kaci podani avatrombopagu také trom-
bocytopenie u chronického onemoc-
néni jater pred invazivnim vykonem.
Jeho podani nevyZzaduje dietni opat-
feni. Doporucend zahajovaci davka je
20mg (1 tableta) jednou denné s jidlem.
Denni dévka 40 mg (2 tablety) se nema
prekracovat [26].

Rituximab

Rituximab pusobi snizeni poctu B-lym-
focyt, tim nasledné snizeni produkce
autoprotilatek, a dale i blokadu retiku-
loendotelidlniho systému. Po 1é¢bé ri-
tuximabem Ize v nerandomizovanych
studiich u ITP pozorovat 40-67 % kom-
pletnich lé¢ebnych odpovédi. Dlouho-
dobé zUstava v remisi asi 15-29 % ne-
mocnych [27]. Lécba rituximabem je
vétSinou dobfe sndsena, ale je nutné
upozornit na mozné zavaziné neza-
douci reakce pfi podavani této proti-
latky, k nimz nélezi zvySena teplota,
poruchy srde¢niho rytmu a vzacné i vy-
skyt anafylaxe. Rituximab zvysuje ri-
ziko aktivace latentnich infekci, jako
jsou hepatitida typu B ¢i JC viréza (pro-
gresivni multifokalni leukoencefalopa-
tie — PML). Kromé standardniho dav-
kovani 4x 375mg/m? je mozno podat
i mensi davky, napf. 4x 100 mg. U téchto
mensich davek se uplatiuje spise imu-
nomodula¢ni Gc¢inek. Rituximab je vy-

hodny zejména tam, kde je ITP soucasti
jiného autoimunitniho onemocnéni
(napf. Evanstv syndrom, SLE, atd.). | ptes
to, Ze rituximab nema v SPC schvalenou
indikaci pro Ié¢bu ITP, je ve specializova-
nych centrech hrazen.

Lécba refrakterni ITP

Tradi¢né byla za refrakterni ITP povazo-
vana ta, kterd neodpovédéla na splene-
ktomii nebo zrelabovala po ni a vyzado-
vala trvalou terapii pro krvacivé projevy
nebo jejich riziko véetné nizkych davek
kortikosteroid(. V soucasnosti hovoiime
o refrakterni ITP u pacientd s krvacivymi
projevy a velmi nizkym poctem trombo-
cytd, u nichz selhaly 2 nebo vice 1é¢eb-
nych linii [28].

Principy lécby refrakterni ITP

« Pro treti a dalsi linii 1écby ITP jsou indi-
kovany TPO-RA tam, kde jesté pouzity
nebyly.

+Pokud se jednd o selhani na jednom
typu TPO-R, je mozné jej vyménit za
jiny.

« Pfi neucinnosti TPO-RA a/nebo pfi ne-
vyvazeném ucinku lze TPO-RA kombi-
novat s malou dévkou kortikosteroidd
(napf. Prednison v dédvce do 5 mg/den),
event. s imunosupresivy (napft. mykofe-
nolat mofetil - MMF).

- Pfi selhani TPO-RA je indikovan inhibi-
tor SYK fostamatinib.

- Splenektomie je dnes v 1é¢bé refrakter-
nich onemocnéni indikovéna vétsinou
v pozdéjsich stadiich a v zavislosti na
preferencich pacienta.

- Medikamentézni 1é¢ba refrakterni ITP
v pokrocilych liniich obsahuje tzv. tra-
di¢ni imunosupresiva, fada z nich ma
cytostaticky Gcinek.

Seznam lécebnych modalit pro

refrakterni ITP

1. TPO-RA: charakteristika viz vyse.

2. Fostamatinib je inhibitor splenické
tyrozinkinazy (SYK), ktery je indiko-
van u chronické ITP, jez je refrakterni
k jinym zptsoblm |écby. Jde o mole-
kulu, kterd se vstfebava z GIT bez nut-
nosti dietnich omezeni. U chronické

Transfuze Hematol Dnes 2023; 29(1): 68-77




Doporuéeni CHS pro diagnostiku a I} lﬁg’@éﬁa}ﬁe .CZ 3 1 . 3 ) 2 O 2 6

ITP, kterd je refrakterni mj. na TPO-
-RA, dokéze navodit odpovéd ve 43 %,
dlouhodobou odpovéd ma 18 % pa-
cientl. Toxicky profil fostamatinibu za-
hrnuje zejména hypertenzi, hepatoto-
xicitu a toxicitu GIT (prGjem) [29].
3.Rituximab je mozZzno pouzit také
u refrakterni ITP u pacientd, ktefi jim
jesté léceni nebyli, nebo i jako re-
treatment u téch, ktefi dosahli pred-
chozi 1é¢bou odpovédi, viz vyse.

4. Latky s imunosupresivnim a/nebo
cytostatickym ucinkem (podle
abecedy):

Azathioprin je prekurzor 6-merkapto-
purinu, antimetabolitu, jenz blokuje
lymfocytarni proliferaci. Obvyklé dav-
kovani je 1-2mg/kg/den. Z nezddou-
cich ucinkl je tfeba sledovat prede-
vsim jaterni toxicitu a neutropenii.
Lécebného ucinku azathioprinu je
dosazeno postupné a selhani Iécby
by nemélo byt konstatovano pred
uplynutim 3Sestimési¢niho obdobi
podavani.

Cyklosporin A je kalcineurinovy in-
hibitor potlacujici proliferaci T-lym-
focytd. Obvyklé davkovani je 2,5-
-3mg/kg/den. Je podavén obvykle
v kombinaci s kortikosteroidy. Lé-
¢ebné pouziti cyklosporinu A limituji
jeho nezadouci ucinky, jako je zvy-
Senfi krevniho tlaku ¢i nefrotoxicita. Te-
rapeuticky ucinek je mozno vidét po
2-3 tydnech podavani [30].
Cyklofosfamid je alkylujici latka uzi-
vanda jako imunosupresivum ¢&i cy-
tostatikum. Davkovani pouzivané
u pacientl s ITP je 1-2 mg/kg/den per-
oralné ¢i v pulzech parenterdlné [31].
Vzhledem k mutagennimu potencialu
je 1ék u mladsich pacient nevhodny.
Danazol je slaby androgen. Jeho me-
chanizmus uGcinku spociva pravdépo-
dobné v ovlivnéni Fc-receptoru. Do-
poruc¢ené davkovani je 400-800 mg
denné, ale dobré vysledky byly za-
znamenany i pfi davkovani 100-
200 mg danazolu denné [32]. Pfiblizné
60-70 % pacient odpovi na lécbu pfi-
znivé. Lé¢ba danazolem je obvykle
dobfe snasena. Z nezédoucich ucinkd
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jsou casté elevace jaternich tesu, virili-
zujici ucinek, ptiristek hmotnosti a re-
tence tekutin. Lék je vhodny prede-
vsim pro starsi pacienty, ktefi v ivodu
reagovali na kortikosteroidni 1é¢bu
a u nichz danazol umozni snizit cel-
kovou davku kortikosteroidl. Dalsi
vhodnou indikaci jsou pfekryvné syn-
dromy s autoimunitami typu systé-
movy lupus erytematodes atd.
Dapson (diaminodifenyl sulfon) je sul-
fonamidové antibiotikum primarné
ur¢ené do kombinacni terapie pro pa-
cienty s leprou. Jeho antiflogisticky
ucinek se vyuziva v dermatologii, pro
svlj imunomodulaéni ucinek byl tes-
tovan u pacientll s chronickou ITP
vdavce 75-100 mg/den. Lék je vhodny
predevsim do kombinace s kortikoste-
roidy a umozni snizit celkovou davku
kortikosteroid(. Lé¢ebny ucinek pretr-
vava pouze pfi trvalém podavani.
Mykofenolat mofetil je prekurzorem
kyseliny mykofenolové, jez je kompe-
titivnim inhibibitorem inosin-50-mo-
nofosfatdehydrogendzy, kli¢cového
enzymu v biosyntéze purin{. Dav-
kovani je obvykle 1-2g/den, néastup
ucinku Ize pozorovat po 3-4 tydnech
podavani [33].

Vinka-alkaloidy (vinkristin, vinblas-
tin) jsou cytostatika blokujici funkci
mikrotubuld.

Nejvice klinickych udaji existuje
o vinkristinu, mechanizmus ucinku vsak
neni zcela objasnén. Pfedpoklada se ze-
jména stimulace fragmentace mega-
karyocytu, ale také snizeni vychytavani
trombocytd bunkami monocyto-mak-
rofagového systému. Jeho podani vede
az u 2/3 pacientl k prechodnému zvy-
seni cirkulujicich desticek, 35 % pacientd
muze dosahnout kompletni remise. Ob-
vyklé davkovani je 1-2mg jednorazové
¢i v sériich (maximalné 3 davky v roz-
mezi 1 tydne). Vyhodou vinkristinu je
relativné rychly nastup uc¢inku (median
7 dnll) a mala myelotoxicita. Hlavnim
nezadoucim ucinkem je neurotoxicita.
Pouziti obvykle nemiva dlouhodoby
efekt, ale Iék mGze byt pouzit napfiklad

jako ptiprava pred operaci pfi selhanti ji-
nych modalit [34].

Splenektomie

Provedeni splenektomie vykazuje vy-
soky podil l1é¢ebnych odpovédi: 66 %
nemocnych je bez potieby dalsi tera-
pie [35]. Piiblizné 20 % pUvodnich re-
spondérl dospéje postupem casu k re-
lapsu onemocnéni. Se splenektomii je
vzhledem k moznosti dosazeni spon-
tanni remise onemocnéni vhodné vy-
¢kat minimalné 12 mésicl. Také adhe-
rence pacientl ke splenektomii je nizka.
Pred splenektomii mGze byt uzite¢né
provedeni trombocytarni kinetické stu-
die (,prezivani trombocyt(”) se stano-
venim mista destrukce a doby prezivani
trombocytl (viz vyse). Vysetieni s alo-
gennimi trombocyty je také mozné,
ale nema takovou vypovédni hodnotu
a nese s sebou rizika spojena s transfuzi
alogenni krve.

U pacientl s refrakterni ITP, ktefi pred
splenektomii jiz uzivali TPO-RA, je od-
povéd na splenektomii obdobna, jako
pfed érou TPO-RA (65 % dlouhodo-
bych remisi). Pacienti, ktefi po splenek-
tomii zrelabuji a pred splenektomii byli
refrakterni k TPO-RA, navic odpovi na
opétovné zahajeni Iécby TPO-RA v 61 %
piipadd [36].

Splenektomii je mozno provést kla-
sickou ¢i laparoskopickou technikou.
Mortalita vykonu je nizkd (do 1 %), ¢as-
t&j3i jsou pooperacni komplikace, napfi-
klad infekce v rané ¢i hematom, trom-
bozy v¢. splanchnického fecisté. Pacienti
jsou po provedené splenektomii ohro-
zeni infekci opouzdienymi mikroby, tzv.
overwhelming post-splenectomy infection
(OPSI), s incidenci 3,8-4,3 % a mortali-
tou 1,7-2,5 %. Proto by vsichni pacienti,
u kterych je planovana splenektomie,
méli pfed vykonem podstoupit aktivni
imunizaci (o¢kovani) dostupnymi vakci-
nami proti pneumokokdm, meningoko-
kdim a hemofilim. Revakcinace by méla
probihat podle doporuceni vyrobce
konkrétni vakciny. Pokud je v dobé indi-
kace splenektomie pacient [é¢en imuno-
supresivni terapii, Ize jej ockovat az po
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Tab. 3. Hodnoceni zdvaznosti krvaceni.
vék
> 65 let 2
> 75 let 5
Kozni krvaceni
petechie lokalizované na dolnich koncetinach 1
lokalizované ekchymozy 2
dvé oblasti vyskytu petechii (napf. dolni koncetiny a hrudnik) 2
generalizované petechie 3
generalizované ekchymozy 4
Sliznicni krvaceni
jednostranné epistaxe 2
oboustranné epistaxe 3
prokrvacené buly na sliznici dutiny Ustni a/nebo spontanni gingivalni 5
krvaceni (vihkd purpura)
Gastrointestinalni krvaceni
gastrointestinalni krvaceni bez anémie 4
gastrointestinalni krvéceni s rozvojem akutni anémie a/nebo Soku 15
Hematurie
hematurie bez anémie
hematurie s rozvojem akutni anémie 10
Gynekologické krvaceni
tézka meno- metroragie bez anémie
tézka meno- metroragie s rozvojem akutni anémie 10
Krvaceni do CNS
krvaceni do CNS nebo Zivot ohrozujici krvaceni 15
Hodnoceni: celkovy pocet bod( nad 8 je indikaci pro kombinovanou Ié¢bu kortikoste-
roidud s IVIG.

provedeni splenektomie po predchozim
snizeni davkovani imunosupresivni tera-
pie. Pro dlouhodobé podavani antibio-
tik jako primarni profylaxe infekce po
splenektomii celosvétové plati konsen-
zus. Néktera pracovisté aplikuji antibio-
tickou profylaxi 6 mésicl po vykonu,
jind 3 roky, daldi dozZivotné, nehledé na
vakcinaci.

SUBSTITUCE

TRANSFUZNIMI PRIPRAVKY
Aplikace trombocytt je u ITP indikovana
pfi zivot ohroZujicim krvaceni, napf.
akutnim krvaceni do centralniho ner-
vového systému nebo jiném zdvazném
krvaceni, spole¢né s vysokymi davkami
intravendéznich kortikosteroid( a IVIG.
Trombocyty je mozné podat jako pfi-

pravu pred opera¢nim vykonem, napfi-
klad pred splenektomii.

TERAPIE KREVNIMI
DERIVATY

A REKOMBINANTIM FVIIA
Kromé Zivot ohrozujiciho krvaceni (viz
vyse) jsou IVIG indikovany u ITP v ramci
predoperacni pfipravy u pacientl pred
splenektomii, pfed pldnovanym ope-
ra¢nim vykonem ¢i v téhotenstvi (u pa-
cientd, ktefi maji alespon pfechodnou
odpovéd na terapii IVIG). Podani rekom-
binantniho aktivovaného faktoru VII (rF-
Vlla) ve formé intravenézniho bolusu
v davce 90 pg/kg, s opakovanim kazdé
2 hodiny do zéstavy krvaceni, lze zva-
Zit u pacient s zivot ohrozujicim krva-
cenim, u kterych nedoslo k zastavé krva-

ceni i pres podani transfuze trombocyt(,
vysokych davek kortikosteroidl a apli-
kaci IVIG.

TERAPIE TEZKEHO NEBO
ZIVOT OHROZUJICIHO
KRVACENI U PACIENTA S ITP
U pacientl s tézkym nebo zivot ohrozuji-
cim krvacenim je kromé komplexni pod-
plrné péce indikovana agresivni l1écba
kombinaci intravenéznich kortikoste-
roidl s IVIG a s transfuzi desti¢kovych pii-
pravku s cilem co nejrychleji zvysit a udr-
Zet pocet desticek v bezpe¢ném rozmezi
(nad 30-50%x10%/1). U pacientd s pretrva-
vajicim poctem desticek pod 30x10%1 je
na zvézeni podani TPO-RA. P¥i trvajicim
krvaceni neodpovidajicim na Ié¢bu je in-
dikované podani rFVlla [16].

Definice Zivot ohrozujiciho krvaceni:
Hodnoceni tize krvaceni byva subjek-
tivni. Voditkem mUze byt hodnoceni tize
krvaceni v dobé, kdy je nutné rozhod-
nout o lé¢bé podle skérovaciho systému
postaveného na zakladé fyzikalniho vy-
Setfeni (tab. 3) [37].

Obecna pravidla: Preruseni podavani
antitrombotik a 1ékd s protidestic¢ko-
vym efektem, resuscitace obéhu, kde je
to mozné, tam lokalni stavéni krvaceni,
podle lokalizace krvaceni desmopresin,
nespecifickd podpora hemostazy anti-
fibrinolytiky, transfuze trombocyt(, pfi-
padné erytrocytarnich ptipravka, resp.
komplexni substituce v pfipadé masiv-
niho krvaceni, v pfipadé selhdvani stan-
dardni péce aplikace rFVlla (viz vyse)
individualné a podle aktudlni klinické
situace.

Prakticka opatfeni k rychlému
zvyseni poctu desticek

Vysoce davkovany methylpredniso-
lon je pouzivan v rdznych rezimech.
Methylprednisolon v pocatecni davce
30mg/kg/den v i.v. infuzi po dobu 1 ho-
diny (s postupnym sniZzovanim kazdé
3 dny [20, 10, 5 a 3mg/kg/den] az na
hodnotu 1 mg/kg/den p.o.) vedl k odpo-
védi u 80 % pacientll béhem medianu
4,7 dnu. Tridenni |é¢ba methylpredni-
solonem v dévce 1 000 mg/den nasle-
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dovana udrzovaci davkou prednisonu
1 mg/kg/den vedla k bezpe¢nému poctu
desticek rychleji nez pétidenni rezim
s IVIG nésledovany udrzovaci 1é¢bou
prednisonem. Konsenzualni doporuceni
déavky methylprednisolonu pro Ié¢bu pa-
cientli s ZOK je dnes podéni 250 mg/den
celkem 3x (maximalné 4x) po sobé. Tato
davka je ekvivalentni ddvce dexame-
tazonu 4x 40 mg/den, kterd vede k |é-
¢ebné odpovédi (pocet desticek nad
30x10%1) v medianu 3 dnt [1-9] s védo-
mim, Ze neexistuje zadné pfimé srovnani
ucinnosti a bezpecnosti u ITP pacientd
se zadvaznym krvacenim [38].

IVIG vedou k l|é¢ebné odpovédi
u 72-81 % pacientl v medianu 2 dni
(pouze u nepocetné skupiny pacientl
s izolovanym vyskytem autoprotilatek
proti GPIb-IX je to 36,4 %). Rychla ap-
likace s postupnym zvysSovanim rych-
losti infuze az na 8 ml/kg/hodinu je u pa-
cient(, ktefi dfive IVIG dostévali, obvykle
dobfe tolerovana. V urgentnich situacich
je preferovana aplikace 1g/kg/den jed-
nou nebo dvakrat po sobé [39,40].

Opakovana transfuze destickovych
pfipravkd, napt. 1 terapeuticka jednotka
z aferézy (1 TU TAD) kazdych 8 h poda-
vana soucasné s IVIG, zvysi pravdépo-
dobnost hemostdzy a dosazeni bez-
pecného poctu desticek. Opakované
transfuze destickovych pripravkd jsou
odUvodnéné u pacientl s poc¢tem des-
ticek pod 20-30x10%1 a trvajicim krva-
cenim, pfred neodkladnou operaci i ne-
mocnych [éCenych rFVlla. Kontinualni
podavani doporucované autory aktua-
lizovaného mezinarodniho konsenzual-
niho doporuceni diagnostiky a Ié¢by
ITP narazi na limity spravné transfuzni
praxe definované Spolec¢nosti pro
transfuzni lékafstvi CLS JEP. Navic neni
vibec jasné, jaky podil pomalu poda-
vanych desti¢ek se uplatni v hemostaze
a jak velka ¢ast transfundovanych desti-
Cek je odstrariovana z obéhu imunitnim
mechanizmem [41].

Odpovéd na TPO-RA se objevuje
nejdfive po 5 dnech. To je doba nutna
pro vyzravani megakaryocytu a uvol-
néni frakce mladych desticek do obéhu.
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Stupen odpovédi Kritéria
Kompletni remise (CR)

Lécebnd odpovéd (R)

krvaceni

Bez odpovédi na lécbu
(NR)

Ztrata CR nebo R
dosazeno CR)

Tab. 4. Definice Ié¢ebné odpovédi u ITP.

trombocyty > 100x10%1 a nepfitomnost krvéceni

trombocyty = 30x10%Ia/nebo dvojnasobny vzestup
poctu desti¢ek oproti vstupni hodnoté a nepfitomnost

trombocyty < 30x10%I a/nebo méné nez dvojnasobny
vzestup poctu desticek oproti vstupni hodnoté a/nebo
pfitomnost krvaceni

1. trombocyty < 100x10%/1 nebo krvaceni (pokud bylo

2. trombocyty < 30x10%/I, méné nez dvojndsobny vzestup
poctu desticek oproti vstupni hodnoté a/nebo pritomnost
krvaceni (pokud bylo dosazeno lécebné odpovédi)

Vcasné podani ma byt u pacientl se za-
vaznym krvacenim zvazeno, zejména
je-li v planu neodkladna operace a ne-
dafi-li se udrzet pocet desticek v bezpec-
ném rozmezi. Pokud byl pacient pfed
krvacivou pfihodou lé¢en nékterym
z TPO-RA, je na zvaZeni jeho vyména za
jiny.

Dal3i moznosti pro preklenuti ob-
dobi zvyseného rizika krvaceni je po-
dani vinka-alkaloidd (viz vyse). V ak-
tudlni klinické praxi v CR je to modalita
s velmi omezenym spektrem indikaci.
Podobné vzacné je na zvazeni emer-
gentni splenektomie [16].

HODNOCENI ODPOVEDI NA
TERAPII

Odpovéd na Ié¢bu ITP hodnotime podle
vysledku dvou nebo vice krevnich ob-
razl odebranych alespon v sedmiden-
nim odstupu (napf. v pfipadé hodnoceni
kompletni remise — CR). V pfipadé se-
Ihani terapie ¢i ztraty |é¢ebné odpovédi
postacuje hodnoceni v odstupu jed-
noho dne. Kritéria jsou uvedena v tab. 4.

ITP V GRAVIDITE

U mnoha téhotnych Zen Ize pfi rutinnim
vysetfeni krevniho obrazu zachytit sni-
Zeni poctu desticek. Ponejvice se jedna
o benigni gestacni trombocytopenii,
jez je pfitomna u 5,4-8,3 % zdravych té-
hotnych. Obvykly zachyt je v 3. trimestru
gravidity. Pocet desticek vétSinou ne-

klesd pod hodnotu 80x10%I, tézsi trom-

bocytopenie se vyskytuje sporadicky
(kolem 0,1 % nekomplikovanych gravi-
dit). Trombocytopenie ma obycejné be-
nigni prabéh, pocet desticek neohro-
zuje krvacivymi projevy ani matku, ani
plod a po porodu se stav normalizuje.
Pokud se pokles poctu desti¢cek ob-
jevi dfive a/nebo pocet desticek klesa
pod 80x10%I, je tfeba pétrat po jiné

Trombocytopenie v gravidité muze
byt zplUsobena zavaznymi onemocné-
nimi, jako jsou antifosfolipidovy syn-
drom (manifestace kdykoli béhem gra-
vidity, event. trombocytopenie byva
asymptomatickd a neklesa pod 50x10%I,
diagnosticky je opakovany prikaz an-
tifosfolipidovych protilatek + klinicka
symptomatologie, katastroficky anti-
fosfolipidovy syndrom je typicky prud-
kym rozvojem multiorgdnového posko-
zeni), preeklampsie (prikaz vyssiho
rizika rozvoje je mozny jiz na konci prv-
niho trimestru, tézka preeklampsie se
manifestuje po 20. gesta¢nim tydnu,
diagnosticka je vysoka hodnota sFIT-1/
/PIGF), tromboticka trombocytope-
nicka purpura - TTP (manifestace zpra-
vidla do porodu, diagnosticky je po-
kles ADAMTS13 pod 10 %), syndrom
HELLP (manifestace od 20. gestac-
niho tydne do 48-72 h po porodu, dia-
gnosticky je prudky rozvoj trombocy-
topenie, neimunni hemolyzy a elevace
aktivity transamindz zpravidla prova-
zeny vysokou hodnotou sFIT-1/PIGF),
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akutni steatéza jater v téhotenstvi
(manifestace po 20. gestac¢nim tydnu,
diagnosticka kritéria podle Swansea),
s graviditou asociovany hemolyticko-
-uremicky syndrom - HUS (manifes-
tace zpravidla po porodu, diagnosticky
je prudky rozvoj trombotické mikroan-
giopatie s dominujicim postizenim led-
vin) nebo syndrom diseminované in-
travaskularni koagulopatie - DIC
(syndrom provazejici jiné onemocnéni
nebo patologicky stav). Imunitni trom-
bocytopenie v téhotenstvi je udavana
s prevalenci 1-5 na 10 000 téhotnych
a je nejcastéjsi pficinou poklesu poctu
desti¢ek pod 50x10%I u Zen v prvnim
trimestru gravidity. Je pfiblizné 100x
méné casta nez benigni gestacni trom-
bocytopenie a k rozliseni téchto nemoci
nemame zadny specificky diagnosticky
test. Téhotenstvi u ITP neni kontraindi-
kovano, pokud matka nemd v neddvné
anamnéze tézké krvaceni a trombocy-
topenii pod 20x10%/1 neodpovidajici na
[é¢bu nebo vyZzadujici potencialné tera-
togenni |é¢bu. Gravidité se také doporu-
¢ujeme vyhnout 6-12 mésicl po lé¢bé
rituximabem. Téhotenstvi nema znamy
dlouhodoby vliv na klinicky priabéh
ITP po porodu [43]. Péce o gravidni pa-
cientku s ITP musi probihat v tésné spo-
lupraci hematologa, gynekologa a neo-
natologa. Doporuceni pro [é¢bu vychazi
z doporuceni expertnich skupin. Roz-
hodnuti o |é¢bé gravidni pacientky je
zavislé na riziku krvécivych komplikaci.
Pocet destic¢ek v priibéhu gravidity klesa
trimestru. Pokud je téhotnd bez zna-
mek krvaceni nebo specifickych komor-
bidit, doporu¢ujeme zahgjit terapii ITP
pfi poctu trombocytl pod 20-30x10%/1.
Pocet desticek ma byt sledovan nej-
méné jednou za mésic, pfi nestabilnim
poctu castéji. Lékem volby jsou kortiko-
steroidy, nejcastéji prednison v davce,
kterd by neméla pfesdhnout 20mg/den
(startovaci ddvka 10 mg/den s cilem udr-
zet pocet desticek nad 30x10%/1), pfitom
se snazime kortikosteroidim vyhnout
v 1. trimestru, v tomto obdobi preferu-
jeme opakované aplikace IVIG. Pokud je

terapie kortikosteroidy uc¢inna, snazime
se nalézt nejmensi ucinnou davku [44].
Pfi malé lécebné odpovédi na poda-
vani kortikosteroidl ¢i pfi nutnosti
dlouhodobé terapie kortikosteroidy
nepfijatelné vysokymi nebo Spatné to-
lerovanymi davkami podavame IVIG
v davce 0,4g/kg po dobu 5 dnd, casto
i opakované.

Po opakovaném podani IVIG se |é-
¢ebny ucinek mize snizovat (tachyfy-
laxe). V dalsi linii terapie je mozné pouzit
azathioprin. Cyklosporin, dapson, romi-
plostim, eltrombopag, campath nebo ri-
tuximab nejsou pro [é¢bu ITP v gravidité
doporucovany, ale v klinické praxi ve
specifickych situacich pouzity byly.

Uzivani azathioprinu (1-2mg/kg/den
do maximalni davky 150 mg/den) a cy-
klosporinu (5mg/kg/den rozdélené do
dvou davek celkem 6 dnd, déle 2,5-
3,0mg/kg/den s cilem udrzet hladinu
100-200 ng/ml) béhem gravidity je
podle dat ze soubor( Zen lé¢enych po
transplantacich nebo pro revmatolo-
gickd onemocnéni spojeno s akcepto-
vatelnym bezpecnostnim profilem [45].
Rituximab poddvany téhotnym Zenam
béhem gravidity nebyl spojen se zietel-
nou teratogenitou. Novorozenci téchto
zen se narodili s hematologickymi zmé-
nami (nejcastéji B bunécnda deplece
a/nebo lymfopenie) bez infekénich kom-
plikaci. TPO-RA (romiplostim nebo el-
trombopag) byly pouzity u téhotnych
zen s refrakterni ITP bez publikovanych
zavaznych nezadoucich ucinkd na plod.
V multicentrické studii odpovédélo na
|é¢bu TPO mimetikem 74,2 % z celkem
32 téhotnych Zen s ITP bez fetalnich kom-
plikaci. Jejich poufZiti je na zvézeni u Zen
s pokrocilym téhotenstvim (idedlné jen
ve tietim trimestru) s refrakterni ITP s vy-
znamné nizkym poctem desticek (méné
nez 20-30x10%1). V gravidité je také kon-
traindikované pouziti mykofenolat mofe-
tilu, cyklofosfamidu, vinca alkaloid{l a da-
nazolu. U pacientek s kontraindikaci nebo
neucinnosti terapie kortikosteroidy, IVIG
nebo azathioprinem a s trvale vyrazné
snizenym poctem desticek (méné nez
20-30x10%/1) Ize zvazit provedeni lapa-

roskopické splenektomie v poloviné dru-
hého trimestru (nac¢asovani s cilem mi-
nimalizovat riziko prfed¢asného porodu
a provést vykon v dobé, kdy slezina neni
prekryta gravidni délohou) [46].

Pfiprava k porodu

ZpUsob vedeni porodu je témér vzdy za-
visly na porodnické indikaci. Zda exis-
tuje bezpecna hodnota poctu trombo-
cytd pro zdarné vedeni poroduy, je stéle
debatovand otazka. Za dostate¢ny pocet
trombocytl pro vaginalni porod i porod
cisafskym fezem se povazuje 50x10%I
- za podminek normilni koagulace
a normalni funkce desticek. Vyssi pocet
trombocytl (> 80x10%I1) umoznuje pro-
vedeni vykonu v epidurdlni anestezii.
Vyse uvedené hodnoty pro vedeni po-
rodu a epidurdlni jsou arbitrarni, vzdy je
nutné prihlédnout individudlni situaci
pacientky a plodu [47]. Zeny, které ne-
vyzaduji béhem téhotenstvi |é¢bu, ale
maji pocet desti¢ek pod cilovou hod-
notou, mohou 1-2 tydny pted poro-
dem dostat kortikosteroidy (prednison
10-20 mg/den) nebo IVIG. Transfuze
desticek je pro pfipravu k porodu ne-
vhodnd, narlist poctu desti¢ek byva ne-
dostatecny a kratky.

U pacientek, které ztrati |é¢ebnou od-
povéd nebo jsou refrakterni na pred-
chozi linii 1é¢by, je pfed porodem ke
zvazeni kombinace |é¢by vysokodav-
kovanym methylprednisolonem v kom-
binaci s IVIG a/nebo azathioprinem. Asi
10-15 % novorozencl zen s ITP se rodi
poctem desticek pod 150x10%I, ale
tézka trombocytopenie (pod 20x10%1)
je vzacna a incidence intracerebral-
niho krvaceni se odhaduje na méné nez
0,5 %. Proto je tézkd trombocytopenie
nebo nitrolebni krvaceni u novorozence
divodem pro vylouc¢eni aloimunitni ci
jiné trombocytopenie. NejsilnéjSim pre-
diktorem novorozenecké trombocyto-
penie je trombocytopenie u sourozence
pfi narozeni. Pfedchozi splenektomie
se nezdd byt prediktivni, Uspésna tera-
pie matky neni dostate¢né protektivni
a mezi poctem desti¢ek matky v dobé
porodu a poctem desti¢ek novorozence

Transfuze Hematol Dnes 2023; 29(1): 68-77




Doporuéeni CHS pro diagnostiku a I} lﬁg’@éﬁa}ﬁe .CZ 3 1 . 3 ) 2 O 2 6

Typ vykonu
Chirurgicky zakrok

mala operace
velka operace
porod pfirozenou cestou i cisarsky rez
neurochirurgie
Zubni osetieni
jednoduchd extrakce
mnohocetné extrakce (extrakce molar()
Specifické vykony
lumbalni punkce (elektivné)
lumbalni punkce (emergentné)
epidurdlni anestezie

spindini anestezie

bronchoskopie s transbronchialni biopsii

transjugularni jaterni biopsie

trepanobiopsie, gastroskopie bez biopsie

Tab. 5. Doporuceny pocet desticek k vykonim.

mala operace s moznosti lokdlni komprese

gastroskopie s biopsii, bronchoskopie s lavazi, kloubni
aspirace, zavedeni centrélniho Zilniho katetru

transkutanni jaterni biopsie, biopsie dalsich organt

Minimalni pocet desticek

>20x10%1
> 50x10%1
> 80x10%1
> 50x10%1
> 70-100x10%I

> 30%x10%I
> 50%x10%1

> 50x10%1
>20%x10%1
> 80x10%I
> 50x10%1
> 20x10%1

> 50x10%1
> 50x10%1
>10x10%1

bez limitu

je jen slaba korelace. Priikaz autoproti-
latek u matky muze korelovat s rizikem
neonatdlni trombocytopenie, nicméné
laboratorni diagnostika neméa zasadni
vliv na strategii péce [48].

MINIMANI POCET
TROMBOCYTU PRO
OPERACE A DALSI
INVAZIVNI VYKONY

Pocet trombocytd nutny k bezpecné
hemokoagulaci béhem porodu, ope-
ra¢nimu vykonu nebo specifickym in-
vazivnim lé¢ebnym a diagnostickym
procedurdm je pfedmétem debat. Dat,
kterd by vychazela z prospektivnich kli-
nickych studii, je minimalné, existuje
vsak urcity mezindrodni konsenzus, vy-
chazejici z praxe a nazoru expertd.
V tab. 5 jsou uvedeny minimalni dopo-
ru¢ené hodnoty pro vétsinu vykond,
s nimiz se v praxi mizZeme setkat. Jde
o arbitrarni hodnoty, které predpokladaji
normalni funkci desti¢ek a normalni koa-
gula¢ni systém. Konkrétni pacient musi

Transfuze Hematol Dnes 2023; 29(1): 68-77

byt z tohoto pohledu hodnocen vzdy in-
dividudlné s ohledem na dalsi rizika.
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