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A ,,purpurds” betegségek egyik formdja

Thrombocytopenia
Jellemzéi:
o Thrombocyta szdm < 100 000/m3
o Rovidiilt thrombocyta élettartam
o Thrombocyta ellenes AT
o Megnovekedett vagy csokkent
o megakaryocyta szdm
Okai
I. Megnovekedett thr. pusztulds
A) Immun B) Nonimmun
1. Idiopathias (ITP) 1. Fokozott felhaszndlds
2. Mdsodlagos DIC
a) gyégyszer pl. arzén, kinin stb. Microangiopathias hemolyticus
b) autoimmun hemolyticus anae- anaemia
mia (Evans sy.) Vascularis (pl.6rids hemangio-
c) SLE ma)
2. Fokozott thr. pusztulds
a) Gyégyszerek
b) Bal kamra kidramldsi akaddly
c¢) Infectiok
II. Thr. eloszldsi zavarral jdro betegségek

o]

Hypersplenia (pl.Gaucher kér)

III. Csokkent thr. termelddés

o
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Thrombopoetin csdkkenés

Nem megfelelé thrombopoesis

Megaloblastos anaemia

Erythroleukemia

Familidris thrombocytopenia

Csontveldi depresszio

Megakaryocyta specifikus: chr. idiopath. amegakaryocytas

Velesziiletett — Fanconi anaemia
Szerzett — idiopathias aplasticus anaemia
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— mdsodlagos aplasticus anaemia (gyogyszerek, chemikalidk)



Csontveld infiltratio

o benignus pl. osteopetrosis
o malignus
o De novo-leukemia, myelofibrosis
o Misodlagos neuroblastoma, lymphoma stb.
Klinikai jellemzdk
o Kor: leggyakoribb 2-8 év
o Nem: fii = lany
o El6idéz6 tényezdk: 2-3 héten beliili infectio, 4lt. virus
o nemspecifikus felséléguti hurut az esetek 50-80%-4ban
o ~ 20%-ban specificus infectio pl. rubeola, morbilli, varicella,
mononucleosis, mumps
Tiinetek
o Vérzés petechia, purpura, ecchymosis, haematoma
o Vérzés helye: alsé végtag, vill, bordék, felsd végtag, nydlka-
hértya, gingiva, gastrointestinalis régié, orr, vese, menorrhagia
o Egyébb (ritkdbb) vérzések: agy (1% alatt), retina, kzép-iziilet,

fiil, mély izom

Laboratdériumi leletek

o
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Alacsony thr. szdm

Thr ellenes AT

Megrovidiilt élettartam
Vérkép normlis

Csontveld: dltaldban megndvekedett megakaryocyta szdm, gyak-
ran éretlenek

Alvaddsi vizsgdlat

Vérzési id6 megnyailt
Prothrombin-

APTI-

Teljes alvaddsi id6: normadlis

Diagnézis

(o)
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Anamnaesis

Fizikdlis vizsgdlat

Vérkép

Thr. szdm

Csontvelb vizsgélat (nem kotelezd)
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ITP kezelés indikdcidja
o Kritikus thrombocyta szdm: < 20G/1
o Silyos vérzés
o Rossz dltaldnos dllapot
o Siirgdsség (pl. tervezett miitét)

Kezelés
o Virakozis
Steroid
Prednisolon (1mg/kg/nap)
Methylprednisolon (1 g/nap IV 3x)
IVIG (1g/kg/nap 1-2x vagy 0,4 g/kg/5nap)
magas vérzési kockdzat, siirgds sebészi beavatkozas
Thr susp. csak silyos életet veszélyeztetd esetben, pl. agyvérzés
Splenectomia
Immunsuppressio (ciclosporin, Imuran stb.)
Plasmapheresis
Anti-D (75 ugkg)
Anti-CD20 (MabThera)
IF alpha2b
Lép artéria embolizici6 (USA 2005.m4j., Journal of Pediatric
Surgery)
o Recomb. VIIa faktor

Steroid
Az elmiilt 10 évben steroiddal kezelt ITP
o Esetszam: 55
o Eletkor: 0,8 h6-16év
o Fii: 29
o Ldny: 26
o Dézis: 0,5-3,5 mg/tskg
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Kezdeti thr. szdm

2,5-10 G/l 10-20G/1 20-50G/1 >50 G/1
16 eset 18 eset 17 eset 4 eset
IVIG kezelés
o Esetszdam: 28
Fii: 3

o
o Lany: 25
o Dézis: 0,5-1 g/kg
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Kezdeti thr. szdm:

2,5-10 G/1 10-20 G/1 20-50 G/1 >50 G/1
10 eset 8 eset 4 eset 6 eset
Thrombocita szdm emelkedése

twr -szam

thr-szam

thr-szam

—+—prednisolon
—#—Humaglobin

—e—prednisolon
—#—Humaglobin

prednisolon+Humaglobin
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Chronicus ITP kialakuldsa

o
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Irodalmi adat: 25-30%
Steroid kezelt: 10

IVIG kezelt: 2

Steroid + IVIG: 2
Splenectomia: |

Kovetkeztetések
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Steroid kezelés lassabb hatdsi

Taobb a chr. ITP

IVIG sokkal gyorsabban ér el magasabb thrombocyta értéket
Mellékhatdst nem észleltiink

Csecsemd és kisdedek siilyos vérzéseiben az IVIG az els6 vélasz-
tandé kezelés

A steroid resistens esetekben az IVIG is lassabban hat



