Tromboticka trombocytopenicka purpura

Jednd se o vzacnéjsi onemocnéni ve srovnani s ITP, ale m& zavaznou progndzu.

Horecky,

Hemolytickd anémie (mikroangiopatickd, schistocyty v krevnim natéru),
Trombocytopenie s krvacivymi projevy,

Neurologickd symptomatologie,

Postizeni ledvin.

Patogeneze

Idiopaticka forma

= V plazmé von Willebranduv faktor vysoké molekuldarni hmotnosti (disledkem deficitu specifické
plazmatické metaloproteindzy) se schopnosti indukovat trombocytarni mikrotrombotizaci.

Hereditarni forma

Mutace genu pro metaloproteindzu ze skupiny ADAMTS chromosomu 9,

U ziskanych forem prokazovany protildtky proti metaloproteindzam,

Pro vyvolani ataky TTP nutna Gcast dalsich cinitell (infekce aj.),

Histologicky: mnohocetné hyalinni mikrotromby v arteriolach (hl. CNS + ledvin).

Sekundarni tromboticka trombocytopenicka purpura

= U pacientd po allogenni transplantaci, u systémovych chorob, generalizovanych malignit, po podani nékterych
[€k@ (chinin, ticlopidin), komplikaci stfevnich infekci.

Klinicky prubéh

Zavazny, prudky,

Nemocny ohrozen ischemizaci + krvacenim do CNS + selhdnim ledvin,
Mohou byt rozsahla krvaceni do kdze,

Akutni formy s relapsy atak trombocytopenie / formy chronické.

Terapie

Recidivujicich formy - imunosupresiva (prednison, cyklofosfamid), rituximab,
Idiopatické formy - zdkladem podavani cerstvé mrazené plazmy + plazmaferézy,
Sekundarnich formy - terapie zakladniho onemocnéni, vysazeni podezrelych 1ék(,
Hemolyticko-uremicky syndrom (HUS) = organové omezena forma TTP,

. Epidemicka forma - onemocnéni détského véku, predchazi enterokolitida (£. coli); hemolytickd
anémie, trombocytopenie, rendlini postizeni; th.: antiinfek¢ni + symptomaticka th., pfip. pfechodné
hemodialyzy,

» Sporadicka forma - chybi stfevni symptomatologie, pfiznaky pestrejsi; th.: plazmaferéza.
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