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Tromboticka trombocytopenicka purpura (TTP) je vzacné onemocnéni s vysokou mortalitou. Jeji progndza je zavisla na
brzké diagnostice a v€asném zahajeni |é¢by pfi odlvodnéném podezieni na toto onemocnéni. Zlatym standardem do
roku 2021 byla kombinace imunosuprese a terapeutické vyménné plazmaferézy (therapeutic plasma exchange TPE) (1, 2).
Nyni je v I. linii 1é¢by dostupny kaplacizumab, ktery vyznamné méni rychlost dosazeni |écebné odpovédi u pacientl se
ziskanou TTP (3-5). A pravé na pfipadu nasi pacientky ukazujeme, jak ji v€asné zahdjeni 1é¢by kaplacizumabem spolu
s imunosupresi a TPE vratilo do Zivota.
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Our first experience with caplacizumab in TTP

Thrombotic thrombocytopenic purpura (TTP) is a rare disease with high mortality. Its prognosis depends on early diagnosis
and timely initiation of treatment when there is reasonable suspicion of this disease. Until 2021, the gold standard was a com-
bination of immunosuppression and therapeutic plasma exchange (TPE) (1,2). Caplacizumab is now available as a first-line
treatment, significantly changing the rate of therapeutic response in patients with acquired TTP (3-5). The case of our patient
demonstrates how early initiation of treatment with caplacizumab, together with immunosuppression and TPE, brought her
back to life.
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Uvod do problematiky

TTP je velice vzdcné onemocnéni s incidenci 4 : 1000000/rok.
Mortalita i morbidita jsou zavislé na v¢asné diagnostice a lé¢bé, a pro-
to by mél mit o této nemoci povédomi kazdy lékat. Onemocnénim
trpf 2% Castéji zeny a ma tendenci k relapstm. TTP patii do skupiny
trombotickych mikroangiopatii (TMA) a projevuje se pfitomnosti mik-
roangiopatické hemolytické anémie (MAHA), tézké trombocytopenie
a ischemickym poskozenim cilovych tkéni a organt mikrotrombotizaci.
Nej¢astéji viddme postizeni mozku, ledvin a srdce. Onemocnéni je
zpUlsobeno deficitem metaloprotedzy stépici von Willebrandv fak-
tor (vWF), ADAMTS13 (A Disintegrin-like And Metalloproteinase with
ThromboSpodin 1 motifs, 13" member). Tento deficit je v 95 % piipadu
ziskany diky autoprotildtkdm anti-ADAMTS13, pak mluvime o imunitné
podminéné trombotické trombocytopenické purpufe (iTTP), vzacné
mUze byt deficit ADAMTS13 vrozeny. Pak mluvime o kongenitalni

trombotické trombocytopenické purpute (CTTP). Tvorba protildtek
mUze byt zpUsobena infekci, autoimunitnim onemocnénim, gravi-
ditou, léky a u ¢asti pfipadl se pficina nezjisti (1, 2, 6). Diagnostické
proiTTP je snizeni ADAMTS13 pod 10 % a prlikaz protilatek. K predikci
pravdépodobnosti tézkého deficitu ADAMTS13 Ize pouzit nékteré
skoérovaci systémy—Plazmic skoére, French skére (Tab. 1) (6). LéCbu je
nutné zahdjit jiz pfi prikazu trombotické mikroangiopatie a podezreni
na TTP, nebot zdrzeni mdze vést k tézkému orgdnovému postizeni az
smrti. Zlatym standardem lé¢by je kombinace imunosuprese a TPE.
Od ledna 2021 je v CR dostupny v prvni linii 1é¢by i kaplacizumab.
Jde o humanizovanou protilatku proti AT doméné vWF, blokujicf
vazbu VWF na trombocyty &imz, ovliviiuje tvorbu trombd bohatych
na trombocyty v mikrocirkulaci (3-5). A prave tuto humanizovanou
monoklondlni protildtku spolu s TPE a imunosupresi jsme Uspésnée
pouzili v 1é¢bé& iITTP u nasi pacientky.
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