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Skazy krwotoczne ptytkowe

» Zaburzenia liczby ptytek krwi
— Matoptytkowosé
— Nadptytkowos¢

» Zaburzenia czynnosci ptytek krwi
(trombocytopatie)

* Wrodzone i nabyte

* R&znicowanie — matoptytkowos¢ rzekoma

Matoptytkowos¢ rzekoma
- pseudotrombocytopenia

« Artefakt laboratoryjny wynikajgcy z
aglutynacji ptytek pod wptywem EDTA

* 0,2% populagji

» Pobranie krwi do probowki z heparyng lub
na cytrynian wykazuje prawidtowg liczbe
ptytek krwi

PRZYCZYNY MALOPLOPLYTKOWOSCI

1/ matopfytkowosci ,,centralne”

- zmniejszenie liczby megakariocytéw w szpiku
lub niedostateczne wytwarzanie ptytek krwi z innego powodu
- wrodzone
- nabyte:

2/ matoplytkowosci ,,obwodowe ”

— spowodowane nadmiernym usuwaniem ptytek krwi z krgzenia

- Immunologiczne:

wskutek obecnosci przeciwciat przeciwptytkowych
- Nieimmunologiczne:

wskutek dziatania czynnikéw nieimmunologicznych
3/ Nieprawidtowy rozdziat plytek krwi
4/ Rozcienczenie plytek krwi

Matoplytkowosci
1
-
T

‘ Mieszane ‘ ‘ Wrodzone ‘ ‘ Nabyte ‘

Immunologiczne Nieimmunologiczne

Matoptytkowosci ,,centralne” nabyte:

* niedokrwisto$¢ aplastyczna,

* nacieczenie szpiku,

» zwidknienie szpiku,

* po radioterapii,

¢ alkoholizm,

* polekowe,

« zakazenia wirusowe - WZW, HIV,

* niedobory witaminy B12 i kwasu foliowego,

* nocna napadowa hemoglobinuria
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- ,,obwodowe” immunologiczne:
poprzetoczeniowa,
polekowe w tym matoptytkowosé poheparynowa HIT,
w przebiegu choréb autoimmunologicznych, zakazen
w przebiegu chtoniakéw, w cigzy, po przeszczepie
- ,,obwodowe” nieimmunologiczne:
- zakrzepowa plamica matoptytkowa (TTP)
- zesp6t hemolityczno-mocznicowy (HUS)

- rozsiane krzepnigcie wewnatrznaczyniowe - DIC
- niektdre choroby serca i naczyn

ZABURZENIA CZYNNOSCI PLYTEK = Trombocytopatie

* Wrodzone zaburzenia receptoréw na btonie
ptytkowe;j
o zespdt Bernarda i Souliera -GP Ib/IX/V, wigzanie VWF

o trombastenia Glanzmanna GP llib/llla
o plytkowy typ choroby von Willebranda

+ Defekty fosfolipidéw bfony plytkowej

» Defekty struktury lub cytoszkieletu biatek
ptytkowych

» Zaburzenia ziarnistosci ptytkowych choroby puli
magazynowej

* Nabyte zaburzenia czynnosci ptytek

Pierwotna matoplytkowosé
immunologiczna

ITP - primary idiopatic thrombocytopenia

dawniej IMMUNOLOGICZNA PLAMICA MALOPLYTKOWA

Pierwotna matoplytkowos¢
immunologiczna
Definicja:
« jest to choroba przebiegajgca z obnizeniem liczby ptytek krwi
obwodowej do wartosci ponizej 100G/L
¢ przy braku znanych czynnikdw wywotujacych matoptytkowos$¢ i/
lub zaburzen przebiegajacych z matoptytkowoscig

«3,5/100 000/rok, wiek od 30-60 lat, czesciej u kobiet

Patogeneza ITP

» Nadmierne niszczenie ptytek
+ Niszczenie ptytek przez cytotoksyczne limfocyty T

» Uposledzenie wytwarzania ptytek krwi w szpiku kostnym

Diagnostyka

* Morfologia krwi
- izolowana matoptytkowos¢ <100 G/l,

- zwigkszona $rednia objetos¢ ptytek (MPV)
* Wykluczenie matoptytkowosci rzekomej
+ Badania w kierunku HIVi HCV

» Test w kierunku Helicobacter pylori

» Wykluczenie innych choréb i stanéw klinicznych
przebiegajgcych z matopfytkowoscia
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Wskazania do badania szpiku kostnego

* U oso6b >60rz

» przed splenektomig

* nawrot

* przy wspotistniejgcych objawach ogdlnych lub
pojawieniu sie nieprawidtowosci w innych liniach

komérkowych

Algorytm postepowania leczniczego w ITP

Czy sg wskazania do
leczenia?

TAK NIE
GKS
IVIG Bez leczenia
Surowica anty-D
1. ”
Leczenie

. . Splenektomia
immunosupresyjne

nawrét
Agonisci receptora

trombopoetyny

LECZENIE

« Leczenie | rzutu - Glikokortykosteroidy
Prednizon 1mg/kg 4-6 tyg. lub
Deksametazon p.o. 40mg/d przez 4dni -1-4cykli
< Stany nagte
- Metylprednizolon 1g/d przez 3 dni+
Immunoglobuliny dozylnie 1g/kg/d przez 2 dni
« Splenektomia —leczenie chirurgiczne
« Rytuksymab
* Leki immunosupresyjne
azatiopryna, cyklosporyna, cyklofosfamid, mykofenolan
mofetilu
« Agonisci receptora trombopoetyny TPO-R
(romiplostym, eltrombopag)

Matoplytkowosé wywotana przez heparyne —
Heparin induced thrombocytopenia (HIT)

-typ | po 2-4 dniach — mechanizm nieimmunologiczny

-typ Il po 4-10 dniach
— stosowania HNF (ryzyko HIT 0,3-3%) lub HDCz (<0,1%)

- wigze sie z 20-40-krotnym zwiekszeniem ryzyka
zakrzepicy zylnej/tetniczej
- spadek liczby PLT >50% lub < 150G/
- obecnos$¢ przeciwciat przeciwko kompleksowi heparyna-PF4

Leczenie:

- natychmiast zaprzesta¢ stosowania heparyny
- inhibitory Xa

(danaparoid, fondaparinuks- Arixtra —wskazanie pozarejestracyjne)
- bezposrednie inhibitory trombiny

(argratobanu, biwalirudyna)

Zakrzepowa plamica maloplytkowa

TTP, zesp6l Moschcowitza

¢ mikroangiopatia zakrzepowa z matoplykowoscia
charakteryzuje sie powstawaniem wewnatrznaczyniowo agregatow
plytkowych

+ Patogeneza - niedobdr/ obecno$¢ autoprzeciwcial przeciwko
metaloproteinazie ADAMTS-13

Obraz kliniczny:
» Objawy skazy krwotocznej matoplytkowej
* Objawy hemolizy — niedokrwisto$¢, zoltaczka, schistocyty
+ Goraczka, bol brzucha i miesni
+ Powiekszenie watroby i §ledziony
+ Zaburzenia neurologiczne
Leczenie:
przetoczenie $wiezo mrozonego osocza z plazmafereza + metylprednizolon




