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VazZené kolegyné a kolegové,

v dnesdnim cisle laboratornich listld Vam pfinasime dalsi podrobné;jsi informace o trombotické trombocytope-
nické purpure. Pfijemné cteni.

Cervenec 2019

TROMBOTICKA TROMBO@YTOPENICKA PURPURA (TTP)
- CAST Il.

Diferencialni diagnostika

TTP  |HUS | Preeklampsie | HELLP |DIC
Postizeni CNS +++ +/- +/- +/- +/-
Poskozeni ledvin +/- +++ +/- + +/-
Horecka += -1+ - - =
Hypotenze -/+ +/- +/- FEE +/-
Hypertenze -/+ +/- e 5 +/- -
Trombocytopenie| #++ B +/- EE 4+
Koagulopatie - - +/- +/- ++4+
Hemolyza 4+ ++ +/- ++ +
Jaterni poSkozeni | +/- +/- +/- 4+ . o

TTP - Trombotickd trombocytopenickd purpura

HUS - hemolytickouremicky syndrom

HELLP - hemolysis, elevated liver enzymes, low plateles
DIC - diseminovand intravaskuldrni koagulopatie

Lécba
Onemocnéni mlze probihat akutné s jednou fulminantni atakou. Asi ve tfetiné pfipad( se objevuji recidivy.
Chronické formy jsou €asto spojené s jinym systémovym postiZzenim.
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Lékem volby je plazmaferéza.

- Objem: 1 - 1,5 nasobek plazmatického volumu, resp. 30 — 40 ml/kg/den dennég, aZ do
a) Gpravy poctu PLT nad 150 x 10%/L po dobu min. 2 — 3 dn(
b) minimalné 2 dny trvajici kompletni remise, charakterizované normalnim neurologickym na-
lezem, poctem PLT, LDH a vzestupem hemoglobinu.
- Primérny pocet plazmaferéz k navozeni kompletni remise - je 15,8.

Substituce plazmy - je terapeutickou alternativou pfi nedostupnosti plazmaferézy.
Aplikuje se Cerstvé mrazena plazma 30 - 40 ml/kg/den do zahajeni plazmaferézy.

Kortikoidy — prednison 1 mg/kg/den
Metylprednisolon - 1g/deni. v. 3 dny

Mortalita nelécenych pacientl je aZ 90%. Pfi spravné lécbé nastava kompletni remise u 75 - 80% pacientd.
Podpirna terapie
* Korekce anémie - substituce erytrocytd dle klinické potreby, u vSech pacientl vhodna kyselina listova.
* Korekce trombocytopénie - substituce trombocytl obecné nevhodnd. Byl zaznamenan vyskyt amrti
po aplikaci trombocytarnich koncentratd. Substituce PLT indikovana jediné pfi Zivot ohroZujicim krva-
ceni.

* Vakcinace - u vSech pacientu je doporucovano ockovani proti hepatitidé B (bezpecné pfi vzestupu PLT
nad 50 x 109/1).

Refrakterni pacienti

Refrakternost na terapii je definovana jako perzistence trombocytopenie pod 150 x 109/l nebo elevace
LDH po 7 dnech plazmaferéz.
Lécba
a) Zvyseni intenzity plazmaferetickych vymén na 80 — 120 ml/kg rozdélené do dvou plazmaferéz za den
b) Zména ndhradniho roztoku béhem plazmaferéz:
- K plazma - ochuzena o velké multiméry vWF
- S/D plazma - ochuzena o velké multiméry vWF
c) Imunosupresivni terapie - vincristin, cyklophosphamide
d) Splenektomie
e) Antiagregacni terapie — nejcastéji v remisi s cilem prevence relapsu (ibustrin 200 — 400 mg/den).

Zavér
Tromboticka trombocytopenicka purpura je velmi vzacné onemocnéni, jehoz detekce vZdy zavisi na zna-
losti typickych klinickych a laboratornich projevi a peclivé diagnostice.
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