Krvacivé stavy - prehled pro klinickou praxi

nebo sérologickeé testy stanovujici pfitomnost komplexu HPF4 (heparin-
destickovy faktor 4).

Terapie: vysazeni heparinu, v pfipadé prokdzané trombdzy, anti-
koagulace inhibitory trombinu (argatroban, lepirudin), pfi nedostup-
nosti zvazeni foundaparinuxu jako alternativy, u ¢asti pacientll postaci
monitorace stavu (7).

Dalsi ziskané trombocytopenie
Diferencialni diagnostika trombocytopenie je siroka. Dalsi ¢astéjsi
pficiny ziskanych trombocytopenif uvadime heslovité.
Alkoholismus - vétsinou trombocytopenie lehkd az stfedné tézka.
Antifosfolipidovy syndrom — obcasny nélez trombocytopenie.
Dilué¢ni trombocytopenie - pii masivnim podavani transfuzi.
Hemolyza - trombocytopenie provazejici hemolytické anémie.
Hypotermie
Konzump¢ni trombocytopenie — v ramci DIC, syndrom
Kassabachtv-Merittové.
Megakaryocytarni hypoplazie — pfi postizeni megakaryopoézy
myelosupresf, toxiny, zafenim, imunologickymi mechanismy.
Neonatalni aloimunitni trombocytopenie — v disledku plsobeni
matcinych aloprotilatek.
Parainfek¢ni trombocytopenie - rlizné patogenetické mechanismy.
Polékové trombocytopenie — rlizné patogenetické mechanismy,
Siroka paleta 1&¢iv.
Potransfuzni purpura - 5-10 dnd po transfuzi, tézka forma je vzacna.
Splenomegalie (hypersplenismus) - trombocytopenie v dlsled-
ku abnormalni redistribuce a zvysené sekvestrace desticek, lehky
nebo stfedné tézky stupen, nezfidka spolu s cytopenii v ostatnich
fadach.
Trombotické mikroangiopatie — vedle typické intravaskularni
hemolyzy byva pfitomen rlizny stuper trombocytopenie, pfitomna
u hemolyticko-uremického syndromu, atypického hemolyticko-
-uremického syndromu, HELLP syndromu, sekundarni MAHA (9).

Trombocytopenie vrozené

Velmi vzacné trombocytopenie zplsobené vrozenou poruchou
megakaryopoézy. Casto je soucasné piftomna trombocytopatie, po-
ruchy imunity ¢i morfologické abnormity. Vrozena trombocytopenie
byva soucasti fady syndrom (napt. Wiskottlv-Aldrich(v, Bernardv-
Soulierdv, Chediaktv-Higashiho, Hefmanského-Pudldkdv, syndrom
sedych desticek) (10, 11).

Trombocytopatie ziskané

Viyskytuji se u nékterych chorob a stavd, cilené je navozena an-
tiagregacni terapii (inhibitory cyklooxygendzy, thienopyridiny, in-
hibitory GP lIb/Illa, inhibitory fosfodiesterdzy) nebo je jako polékova
trombocytopatie navozena fadou Iékd (napr. nesteroidni antiflogistika,
prostaglandiny, peniciliny, nahradni roztoky plazmy, tricyklickd antide-
presiva aj.). Na moznost trombocytopatie je tfeba pomyslet u mye-
loproliferativnich chorob véetné trombocytemii, pfi renalnim
selhani - uremii, myelodysplastickém syndromu, paraproteinemii
(mnohocetny myelom a Waldenstrémova makroglobulinemie),
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pfi jaternim selhani, leukemiich a pfi lymfoproliferativnich one-
mocnénich (2).

Trombocytopatie vrozené

Skupina vzacnych krvécivych chorob s vrozenou poruchou funkce des-
ticek, charakteristickym prodlouzenim doby krvacivosti pfi normalnim nebo
lehce sniZzeném poctu trombocytd. Funkenost trombocytd mdze byt posti-
Zena na Urovni adhezivity, agregability, sekretorickych funkcii prokoagula¢ni
aktivity trombocytd, ¢asto jsou spojené s trombocytopenit. Jako priklad Ize
uvést Bernarddv-Souliertiv syndrom, s poruchou adheze trombocytd,
trombocytopenif a typickymi makrotrombocyty v krevnim nétéru nebo
Glanzmannovu trombastenii s poruchou agregace trombocyt(. Porucha
primarni hemostézy (@dheze a agregace trombocytl) je pfftomna i u von
Willebrandovy choroby, pro kterou je typicky defekt koagula¢niho faktoru.

Onemocnéni je nomenklaturné fazeno ke koagulopatiim (2).

Krvaceni z poruch plazmatické slozky -
koagulopatie

Zahrnuiji Sirokou skupinu vrozenych ¢i ziskanych stavi podminénych
izolovanym nebo kombinovany deficitem koagula¢nich faktor(. Dalsi
poruchy mohou byt zptsobené defektem jejich funkce. Krvacivé pro-
jevy mohou byt velmi pestré v¢etné svalové-kloubniho hemofilického
typu krvaceni nebo neimérného krvaceni po poranéni ¢i invazivnich
vykonech. Péce o pacienty s vrozenymi poruchami krevni sraZlivosti je

smérovana do specializovanych center.
Koagulopatie vrozené

Hemofilie

Charakteristika: krvacivé onemocnéni zplsobené deficitem koa-
gula¢niho faktoru VIl nebo XI. Dédi¢nost je recesivni X-vazana. Postihuje
pfevdzné muze, u zen — pfenasecek je symptomatologie vzacna.

Klasifikace: hemofilie typu A (deficit FVIII), hemofilie typu B (deficit
FIX), téZky stupen hladina FVIII/IX < 1 %, stfedné t&Zzky stupen — FVIII/
X 1-5 %, lehky stupen FVII/IX 5-40 %.

Klinicky obraz: odpovida tizi hemofilie dané snizenim aktivity
faktoru. U tézké hemofilie se projevuje jiz v raném détstvi. Typické je
kloubni a svalové krvaceni, neimérné az nestavitelné krvaceni po
traumatech a invazivnich zakrocich. Nejcastéji postizenymi klouby
jsou kolena, lokty, hlezna. Spontdnni krvaceni je u tézsich forem
bézné. Recidivujici kloubnfi krvaceni vede postupné k chronickym
muskuloskeletalnim komplikacim: chronické artropatii a svalovym
kontrakturam, které mohou vyustit do invalidity. V dnesni dobé pfi
spravné vedené terapii jsou spontanni krvaceni malo castd. Vedle
kloubné-svalového krvaceni mohou byt postizeny viechny systémy
vC. CNS, GIT. Hematurie nenfvzacna. Obdvané lokality z krvaceni jsou
m. iliopsoas, retroperitoneum ¢i krvaceni v okoli nervu vedouci ke
kompartment syndromu.

Laboratorni nalez: prodlouzeni aPTT (PT a TT jsou v normé), sni-
7ené hladiny faktoru Vil nebo IX. V prlibéhu Ié¢by je tfeba sledovat ev.
vznik specifického inhibitoru. DNA analyza gend prokaze specifickou
zménu (stanoven( pfenasecstvi ¢i prenataini diagnostiky).
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