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VazZené kolegyné a kolegové,

Cerven 2019

v dnesnim cisle laboratornich listd Vam pfinasime podrobnéjsi informace o trombotické trombocytopenické
purpufre. Pfijemné Cteni.

TROMBOTICKA TROMBOQYTOPENICKA PURPURA (TTP)
- CAST L.

Tromboticka trombocytopenicka purpura (TTP) je vzacné a zavazné multisystémové onemocnéni charakte-
rizované kombinaci mikroangiopatické hemolytické anémie, konsump&ni trombocytopénie a projevy
organové dysfunkce, zejména postiZenim ledvin a neurologickym deficitem. Poprvé byla popsana roce
1924 Moschcowitzem.

Incidence TTP je 3 — 7 osob na milion obyvatel, median zachytu onemocnéni je 35 let, pomér vyskytu u Zen
a muzid je 3:2. Podle nékterych autord vznikd az 10 — 25% TTP v souvislosti s graviditou ¢i poporodnim
obdobim.

Rozdéleni

* ldiopaticka — nejasné etiologie, bez relapsu
* Intermitentni - relabujici
* Chronicka - familiarni - relabujici, s potfebou pravidelné substituce plazmy v 2 - 3 tydennich intervalech.

Etiologie a patogeneza

Hlavni roli v rozvoji TTP hraje poskozeni a hyperagregace trombocytl indukovana pfitomnosti abnormal-
nich multimer( von Willebrandova faktoru, které jsou za normalnich podminek tépeny specifickou pro-
teazou.

U vétsiny pacientd nachazime vyrazné sniZzenou az chybéjici aktivitu této protedzy —- ADAMTS13 depro-
teinazy. Pricinou je bud' vrozeny defekt (v disledku mutaci v oblasti ADAMTS13 genu) nebo pfitomné
autoprotilatky proti ADAMTS13.

Tvorba mikrotrombU postihuje zejména cévy malého kalibru a vede k orgdnovému postizeni. Erytrocyty
prochazejici mikroskopickym trombem jsou vystaveny smykovému stresu, ktery poskozuje membranu, coz
vede k intravaskularni hemolyze.

K rizikovym faktordm spousté&jicim TTP patii: pozdni faze gravidity, imunitni nebo toxické plisobeni léka
(cyklosporin A, chinidin, ticlopidin, gemcitabi), gastroenteritida pfi infekci E. coli, salmonely, shigely,
campylobakter, maligni onemocnéni, transplantace kostni diené, invazivni vykony, GVHD (graft-versus-
host disease). Mohou se vyvijet postupné, nezavisle na sobé, nebo soucasné. U obéznich lidi je ¢astéjsi
lacna hyperglykémie (IFF) a u stihlych porucha glukozové tolerance (IGT).
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Klinicky obraz
Nachazime:

hemoragickou diatézu rGzné intenzity.

nefrologické zmény - proteinurie, mikroskopicka hematurie, azotémie.

neurologické priznaky — bolesti hlavy, lehké poruchy chovani, ale i motorické a senzorické deficity.
epileptiformni stavy a hluboké komato6zni stavy — postiZeni ma tranzitorni charakter a obvykle je lé¢-
bou komplexné reverzibilni.

* & o o

Na onemocnéni je nutné myslet vZdy pfi nalezu trombocytopénie s pfitomnosti zvy3eného poctu schisto-
cytl a zvysené hladiny sérové laktatdehydrogenazy.

Diagnostika

+ V krevnim obraze — trombocytopénie, anémie se schistocyty a retikulocytézou.

+ Biochemicky — znamky hemolyzy - sniZeny haptoglobin, zvy3ené hodnoty LDH, zvy3ené hodnoty ne-
konjugovaného bilirubinu a zvySeny volny Hb plazmy, zvySenou ureu a kreatinin.

+ V moci - hematurie, proteinurie, hemosiderinurie

* V krvi - sniZend aktivita ADAMTS13 méné nez 5%, geneticky miZeme identifikovat mutaci v ADAMTS13
genu, nebo prokazat pfitomnost IgG autoprotilatek proti metaloproteinaze stépici vVWF (von Willebrand
faktor).
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