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Poznaj pierwotng
matoptytkowosé
immunologiczna
CZYM JEST ITP?

PIERWOTNA MALOPLYTKOWOSC IMMUNOLOGICZNA lub 1TP (od daw-
nej angielskiej nazwy idiopatic thrombocytopenic purpura —idio-
patyczna plamica matoptytkowa) to rzadka choroba, ktérej istotg
jest niszczenie zdrowych ptytek krwi przez uktad odpornosciowy.’

JAK DZIALAJA PLYTKI KRWI?

PLYTKI KRWI, zZwane réwniez trombocytami, to sktadniki krwi, kt6-
re petnia kluczowg role w jej krzepnieciu, a wiec zatrzymywaniu
krwawiei. W momencie uszkodzenia $ciany naczynia krwionosne-
go ptytki krwi jako pierwsze rozpoczynajg jego ,,naprawe” poprzez
przyleganie do siebie (inaczej agregacje) i wytworzenie czopa he-
mostatycznego. Na p6Zniejszych etapach uczestniczg réwniez
w reakcjach krzepniecia krwi poprzez uwalnianie ze swojego wne-
trza substancji zaangazowanych w ten proces.’

Ptytki sa produkowane w szpiku kostnym, a niszczone przede
wszystkim w sledzionie. Czas ich przezycia wynosi od 7 do 10 dni.
U oséb zdrowych réwnowaga pomiedzy niszczeniem ptytek a wy-
twarzaniem nowych w szpiku kostnym pozwala na utrzymanie ich
stabilnej, prawidtowej liczby.’

Liczbe ptytek krwi obecnych w uktadzie krazenia mozna ocenic
w podstawowym badaniu krwi, czyli morfologii. Wynik badania
morfologicznego zawiera kilka parametréw opisujacych ptytki

1. Windyga |, et al.
Matoptytkowos¢
immunologiczna [w:]
Interna Szczeklika 2024,
Medycyna Praktyczna,
Krakéw 2024, s. 1975-81.1.



1.Windyga) etal.  krwi, z ktérych najwazniejszym jest ich liczba, zazwyczaj oznaczo-
Matoplytkowos¢ . . . . .

immjnfﬂoygi;::ff na skrétem PLT. Prawidtowa liczba ptytek krwi wynosi od 150 ooo

19758 do 400 000/mm?. Spadek ponizej dolnej granicy normy nazywa-

my MALOPLYTKOWOSCIA lub trombocytopenia.’

>400 0oo/mm?
nadptytkowos¢'

ptytki krwi

150 000-400 O0O0/Mmm?

<100 000/mm3
matoptytkowos¢’




Jakie parametry ptytek
krwi oceniamy w badaniu
morfologicznym?

PLT

(ang. platelets) — catkowita liczba ptytek krwi, 100-400 tys./mm?;

MPV

(ang. mean platelet volume) — Srednia objetos¢ ptytek krwi, 7,5-10,5 fl;

P DW 1. Windyga |, et al.

Matoptytkowosé

(ang. platelet distribution width) — wskaznik immunologiczna...,
5.1975-81.
zréznicowania objetosci ptytek, 40-60%;

PCT

(ang. plateletcrit) — ptytkokryt, czyli procent
objetosci krwi, jaki zajmuja ptytki, 0,16-0,34%

P-LCR

(ang. platelet-large cell ratio) — odsetek ptytek
o zwiekszonej objetosci, <30%.’




1. Windyga |, et al.
Matoptytkowos¢
immunologiczna...,
5.1975-81.

NA CZYM POLEGA ITP?

ITP jest chorobg NABYTA, co oznacza, Ze nie jest ona obecna
w momencie urodzenia, a pojawia sie w trakcie zycia. Nie jest dzie-
dziczna ani zarazliwa, wiec nie ma mozliwosci przeniesienia jej na
innego cztonka rodziny czy domownika. Moze wystapic¢ w kazdym
wieku, zaréwno u dzieci, jak i u oséb dorostych. Czesciej dotyka
kobiety niz mezczyzn. Najnowsze dane szacuja, ze zapadalnos¢
na ITP u dorostych, czyli liczba nowych pacjentéw diagnozowa-
nych kazdego roku, wynosi 3,3 na 100 000 0séb rocznie, podczas
gdy czestos¢ wystepowania, czyli liczba wszystkich pacjentéw
zyjacych z ITP, wynosi okoto 9,5 przypadkéw na 100 0oo oséb.

ITP jest chorobg AuTOIMMUNOLOGICZNA, czyli wynikajaca z nie-
prawidtowego dziatania uktadu odpornosciowego. W prawidto-
wych warunkach uktad immunologiczny rozpoznaje obce anty-
geny, ktére mogg by¢ obecne na chorobotwérczych bakteriach
czy wirusach, a nastepnie wytwarza przeciwciata, ktére maja
za zadanie znalez¢ i zniszczy¢ zagrazajace nam drobnoustroje.
U pacjentéw z ITP uktad odpornosciowy rozpoczyna wytwarzanie
przeciwciat przeciwko wtasnym ptytkom krwi, co powoduje ich
niszczenie i zmniejszenie ich liczby ponizej prawidtowych warto-
$ci. Oprécz tego matoptytkowosé moze byc¢ nasilana przez nisz-
czenie ptytek pod wptywem cytotoksycznych limfocytéw T oraz
zmniejszonego wytwarzania ptytek w szpiku kostnym.’

Ok. 80% wszystkich przypadkéw matoptytkowosci immunologicz-
nych stanowi ITP pierwotna, czyli idiopatyczna (taka, w ktérej nie
mozemy wskazac konkretnej przyczyny zachorowania). W pozo-
statych 20% matoptytkowosé moze by¢ wtérna, czyli wywotana
konkretnym czynnikiem, ktéry zaburzyt prace uktadu immunolo-
gicznego. Moga byc to np. przyjmowane leki, szczepionki, infek-
cje czy wspétistnienie innych choréb autoimmunologicznych lub
nowotworowych.’



PRZEBIEG ITP

Przebieg choroby u dorostych pacjentéw jest najczesciej prze-
wlekty, z okresami remisji i skfonnoscia do nawrotéw. Pomiedzy
nawrotami liczba ptytek krwi moze by¢ prawidtowa, nieznacznie
obnizona lub pozostawac w zakresie niewymagajacym leczenia
(>20 000-50 0oo/mm?, w zaleznosci od konkretnego pacjenta),
a co za tym idzie, pacjenci nie doswiadczajg objawéw choroby
lub sg one minimalne. U dzieci choroba zazwyczaj ustepuje sa-
moistnie w ciggu kilku miesiecy."2

W zaleznosci od czasu trwania ITP klasyfikuje sie jako:

1. Windyga |, et al.
Matoptytkowosé
immunologiczna...,
s.1975-81.

2. Chojnowski K, et al.
Polskie zalecenia poste-
powania w pierwotnej
matoptytkowosci immunolo-
gicznej u dorostych opracowane
przez Grupe ds. Hemostazy
Polskiego Towarzystwa He-
matologéw i Transfuzjologéw
— aktualizacja 2024. Med.
Prakt., 2024; 5: 29-56.

NOwWO
ROZPOZNANA PRZETRWALA PRZEWLEKLA
trwajaca ponizej trwajacg od 3 utrzymujaca sig

3 miesiecy do 12 miesigcy powyzej 12 miesigcy"?

OBJAWY ITP

ITP moze przebiegaé bezobjawowo. Objawy choroby pojawiajg
sie przy istotnym obnizeniu liczby ptytek krwi i typowo obejmuja:

« krwawienia z nosa,

« krwawienia z dzigset,

- przedtuzajace sie i obfite krwawienia miesigczkowe u kobiet,

- wybroczyny skérne, czyli mate czerwone lub fioletowe plamki

lokalizujace sie zwtaszcza w btonach sluzowych, skérze koriczyn
i brzucha,



1. Windyga J, et al.
Matoptytkowos¢
immunologiczna...,
5.1975-81.

2. Chojnowski K, et al.
Polskie zalecenia
postepowania...,
29-56.

. zwigkszona sktonnos$é do powstawania podbiegnieé krwawych
(siniakéw), po urazach lub samoistnie,

« nadmierne krwawienia po uszkodzeniu tkanek,
- u czesci pacjentdw wystepuje przewlekte ostabienie;?
Rzadziej moga pojawiac sie tez:

- nieprawidtowe krwawienia z drég rodnych (miedzy miesiaczka-
mi lub krwawienia po okresie menopauzy),

. obecno$é krwi w moczu,

« krew w kale lub smoliste zabarwienie stolca, $wiadczgce o krwa-
wieniu z przewodu pokarmowego."?

Bardzo niebezpiecznym powiktaniem choroby jest krwawienie
do narzadéw wewnetrznych, zwtaszcza do osrodkowego uktadu
nerwowego. Taki przebieg choroby obserwowany jest na szczescie
dosc rzadko (u mniej niz 1% pacjentéw) oraz przy bardzo niskiej
liczbie ptytek, ale stanowi bezposrednie zagrozenia zycia pacjenta
i wymaga natychmiastowego wdrozenia leczenia."?

Wiekszos¢ pacjentéw z ITP nie doswiadcza objawéw choroby na
co dzieri. Niepokojace symptomy pojawiaja sie zazwyczaj dopiero
przy obnizeniu liczby ptytek krwi ponizej 20 000-30 coo/mm?
(chociaz nie jest to reguta i niekiedy przy wystepowaniu dodat-
kowych czynnikéw ryzyka krwawienie moze pojawic sie takze
przy wartosciach wyzszych). Pojawienie sie howych wybroczyn,
siniakéw czy aktywnego krwawienia zawsze jest wskazaniem do
wykonania kontrolnej morfologii krwi oraz kontaktu z lekarzem."?



DOROTA, 38 L.:

»Z doswiadczenia wiem, ze najlepiej nie sugerowac sig wyni-
kami i sposobem zycia innych chorujgcych, poniewaz przebieg
tej choroby jest catkowicie indywidualny i nieprzewidywalny”.







DIAGNOZA
PIERWOTNEJ
MALOPLYTKOWOSCI
IMMUNOLOGICZNEJ

GDZIE JEST ROZPOZNAWANA | LECZONA ITP?

Diagnostyka i leczeniem ITP zajmuje sie HEMATOLOG. Pacjenci
z podejrzeniem choroby moga zostac skierowani do poradni he-
matologicznej lub wyspecjalizowanej poradni leczenia zaburzen
hemostazy, w ktdrej specjalista zleci i przeanalizuje niezbedne
badania oraz zadecyduje o koniecznosci leczenia. W przypadku
bardzo niskich wartosci ptytek i wystepowania krwawienia pacjent
moze wymagac skierowania bezposrednio na oddziat hematologii
lub oddziat choréb wewnetrznych.

ROZPOZNANIE ITP

Rozpoznanie choroby jest stawiane na podstawie objawéw oraz
badan pomocniczych. Nie ma jednego badania, ktére jest w stanie
potwierdzi¢ lub wykluczy¢ diagnoze.2

ITP jest rozpoznawana u pacjentéw, u ktérych matoptytkowos¢
jest jedyna obserwowang nieprawidtowoscia, po wykluczeniu in-
nych przyczyn. Dodatkowo pomocna w potwierdzeniu rozpozna-
nia jest dobra reakcja na typowe leczenie.

Badania, ktére nalezy wykonad u wszystkich chorych w przypadku
podejrzenia ITP to:

1. Windyga |, et al.
Matoptytkowosé
immunologiczna...,

5. 1975-81.

2. Chojnowski K, et al.
Polskie zalecenia
postgpowania...,
29-56.



1. Windyga |, et al.
Matoptytkowos¢
immunologiczna...,
s.1975-81.

2. Chojnowski K, et al.
Polskie zalecenia
postgpowania...,
29-56.

- morfologia krwi obwodowej z mikroskopowg oceng rozmazu
i oceng liczby retikulocytéw,

. oznaczenie grupy krwi i bezposredni test antyglobulinowy (od-
czyn Coombsa),

- stezenie immunoglobulin IgG, IgA, IgM w surowicy.”?

JAKIE NIEPRAWID+OWOSCI W MORFOLOGII KRWI OBSERWU-
JEMY U PACJENTOW Z ITP?

« Matoptytkowos¢, czyli liczba ptytek ponizej 100 coo/mm?.
« Zwiekszona $rednia objetos¢ ptytek (podwyzszone MPV).

- U pacjentéw z krwawieniami moze sie pojawié niedokrwistosc¢
wskutek utraty krwi."?

Poza tym, w zaleznosci od sytuacji klinicznej, lekarz moze zdecy-
dowad o wykonaniu innych badan, takich jak:

- Biopsja aspiracyjna i trepanobiopsja szpiku, czyli pobranie z ta-
lerza kosci biodrowej ptynnego szpiku kostnego oraz wycinka
kosci do badania histopatologicznego. To badanie nie jest zale-
cane u wszystkich chorych, ale moze by¢ konieczne przy trud-
nosci w réznicowaniu przyczyn matoptytkowosci. Wskazane jest
réwniez przy niepowodzeniu leczenia, przygotowaniu do ope-
racji usuniecia $ledziony (splenektomii) lub nawrocie choroby
po usunieciu $ledziony. Biopsja szpiku nie jest rekomendowana
u dzieci i mtodziezy z ITP;

- Badania w kierunku zakazenia HCV, HIV i Helicobacter pylori,
aby wykluczy¢ matoptytkowosé wtérng do tych zakazen;



JANINA, 63 L.:

»Wiem, ze to trudne, ale nalezy uzbroic si¢ w cierpliwos¢ w przy-
padku rozpoczecia leczenia nowym preparatem, gdyz zwykle
efekty leczenia sq widoczne dopiero po uptywie kilkunastu dni”
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Polskie zalecenia
postepowania...,29-56.

3. Madkhali MA, Recent
advances in the mana-
gement of immune throm-
bocytopenic purpura (ITP):
A comprehensive review. Me-
dicine (Baltimore). 2024 Jan
19;103(3):€36936. doi: 10.1097/
MD.0000000000036936.
PMID: 38241567; PMCID:
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4. Rodeghiero F, Recent
progress in ITP tre-

atment. Int | Hematol.
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Erratum in: Int ] Hematol.
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5. Vianelli N, et al. Refractory
primary immune thrombocy-
topenia (ITP): current clinical
challenges and therapeutic
perspectives. Ann Hematol.
2022 May;101(5):963-978.
doi: 10.1007/500277-
022-04786-y. Epub 2022

Feb 24. PMID: 35201417;
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. Badania w kierunku choréb tarczycy, choréb autoimmunologicz-
nych, test cigzowy — w przypadku podejrzenia wtérnej matoptyt-

kowosci immunologiczne."?

PIERWSZA WIZYTA U HEMATOLOGA

Aby pierwsza wizyta u specjalisty przebiegta sprawnie i spetnita
Twoje oczekiwania, warto sie do niej dobrze przygotowac. Zwykle
czas przeznaczony na wizyte pojedynczego pacjenta jest stosunko-
wo krétki, dlatego weczesniejsze przygotowanie moze pozwolic¢ na
efektywne jej wykorzystanie.

1.

Doktadnie opowiedz lekarzowi o powodach skierowania na wizyte,
doswiadczanych objawach oraz obecnych wynikach badar (najlepiej
przynies je w formie papierowej). Jezeli posiadasz na skérze jakies
zmiany — wybroczyny, siniaki — koniecznie pokaz je lekarzowil

2.

Przygotuj wszystkie informacje o swojej dotychczasowej historii me-
dycznej, poprzednie wyniki i karty informacyjne (jesli posiadasz), li-
ste przyjmowanych lekéw.

3.

Spisz liste pytan, ktére chcesz zadac lekarzowi — podczas wizyty ta-
two zapomniec o dopytaniu o wszystkie nurtujace kwestie, dlatego
wykonane wczesniej notatki moga poméc niczego nie przegapid.

4.

Mozesz robic notatki albo poprosic lekarza o wydanie krétkiego pod-
sumowania wizyty w formie pisemnej — spisanie zaleceri i nazwy pro-
ponowanych lekéw pozwoli uniknaé ewentualnych pomytek.s



Wywiad lekarski - o co
moze zapytac lekarz?

1.

Obecnos¢ objawéw choroby, przede
wszystkim sktonnos$¢ do powstawa-
nia wybroczyn, siniakéw, krwawienia
po urazach, zabiegach i samoistne,

2.

Inne niepokojace objawy (np. ostabie-
nie, zmeczenie),

3.

Choroby przewlekte (np. choroby tar-
czycy, choroby autoimmunologiczne),

4.

Choroby przebyte w ostatnim czasie
(np. infekcje),

5.

Leki przyjmowane na state, nowe leki
witgczone w ostatnim czasie,

6.

Przebyte operacje i pobyty w szpitalu,

7.

Wywiad ginekologiczny u kobiet (prze-
byte cigze, porody, miesigczki),

8.

Uczulenia na leki,

O.

Natogi,

10.

Wywiad rodzinny (choroby przewle-
kte, matoptytkowos¢ i krwawienia
u 0séb bezposrednio spokrewnionych:
rodzicéw, rodzeristwa, dziadkdw,
dzieci),

1.

Narazenie na niebezpieczne czynniki
(np. toksyny, lakiery, srodki ochrony
roslin).



GRZEGORZ, 51 L.:

»Nalezy miec¢ Swiadomos¢, jakie leki bez recepty mozna przyj-
mowac po diagnozie matoptytkowosci, a jakich nie wolno sto-
sowac. Z popularnych lekéw na przezigbienie niewskazany
Jest ibuprofen, ktéry zaburza proces krzepniecia krwi. Jesli nie
mamy pewnosci, zawsze poproSmy farmaceute o porade”



LECZENIE
PIERWOTNEJ
MALOPLY TKOWOSCI
IMMUNOLOGICZNEJ

JAK PRZEBIEGA LECZENIE?

Leczenie ITP ma na celu utrzymanie liczby ptytek krwi niezbed-
nej do zapewnienia prawidtowego dziatania uktadu krzepnie-
cia, a co za tym idzie bezpiecznego funkcjonowania pacjentéw
w codziennym zyciu. Za taka uznaje sie przynajmniej 20 ooo
-30 000/mm?3, a najlepiej 50 ooo/mm?. Cel ten nalezy realizo-
wac przy jak najmniejszej toksycznosci leczenia.’s

Kazdy pacjent wymaga indywidualnego postepowania, kté-
re bedzie najlepsze w jego przypadku. Pod uwage brane jest
nasilenie matoptytkowosci, wystepowanie objawéw choroby,
dtugosc trwania choroby, odpowiedzi na wczesniejsze leczenie
oraz dodatkowe czynniki, takie jak choroby wspétistniejace czy
stan ogdlny.s

Chorzy na ITP o tagodnym przebiegu, u ktérych liczba ptytek
wynosi stale >20 000-30 ooo/mm? i nie ma objawéw skazy
krwotocznej, na ogdt nie wymagajg zadnego leczenia. Terapie
nalezy rozwazy¢ jednak u chorych, u ktérych liczba ptytek wy-
nosi powyzej 30 ooo/mm?3, ale wystepuja dodatkowe czynniki
ryzyka krwawienia, na przyktad choroby wspétistniejace, sto-
sowanie lekéw przeciwkrzepliwych lub przeciwptytkowych czy
planowane zabiegi operacyjne.”s

1. Windyga |, et al.
Matoptytkowosé
immunologiczna...,
5.1975-81.

2. Chojnowski K, et al.
Polskie zalecenia
postepowania...,29-56.

3. Madkhali MA,

Recent advances in the
management of immune
thrombocytopenic
purpura (ITP)...

4. Rodeghiero F,

Recent progress in

ITP treatment....

5. Vianelli N, et al.
Refractory primary immune
thrombocytopenia (ITP)...



PAWEL, 45 L.:

»Prowadzenie aktywnego trybu zycia, spetnianie marzeri zawo-

dowych i nierezygnowanie z kontaktéw miedzyludzkich pomaga

w hartowaniu organizmu i przynosi lepsze efekty niz izolowanie
sig w celu ochronienia si¢ za wszelkq cene przed infekcjami”



Transfuzje koncentratu krwinek ptytkowych (nazywane przez pa-
cjentéw potocznie przetoczeniem ptytek) nie sa metodg leczenia
ITP. Stosuje sie je tylko w przypadku wystapienia zagrazajacego
zyciu krwawienia, aby doraznie wspoméc funkcjonowanie ukta-
du krzepniecia. Przetoczone ptytki krwi generalnie zyja krétko,
a u pacjentéw z ITP s3 dodatkowo niszczone przez uktad odpor-
nosciowy, wiec transfuzje nie zapewniajg dtugotrwatego powrotu
do prawidtowych wartosci PLT."s

LEKI STOSOWANE W ITP
GLIKOKORTYKOSTEROIDY (GKS)

GKS stanowig leczenie pierwszego wyboru w ITP. Ich celem
jest zahamowanie czynnosci uktadu odpornosciowego. Zwy-
kle sg stosowane przez dos¢ krétki okres (kilku dni), maksy-
malnie do 6 tygodni, ze wzgledu na ryzyko rozwoju dziatan
niepozadanych przy dtuzszym stosowaniu. Zwiekszenie liczby
ptytek krwi zazwyczaj nastepuje w ciggu 2—7 dni, a zadowalaja-
cy efekt uzyskuje sie u 72-88% chorych. Czasem lekarz moze
zadecydowac o utrzymaniu leczenia przewlekle, ale wéwczas
stosuje sie bardzo mate dawki leku. Nadal czesto spotykanym
btedem jest dtugotrwate stosowanie duzych dawek GKS w celu
utrzymania odpowiedzi ptytkowej. Takie postepowanie naraza
chorych na ciezkie powiktania po GKS, ktére moga by¢ grozniej-
sze od samej choroby. Do preparatéw najczesciej stosowanych
w leczeniu ITP zalicza sie: deksametazon, prednizon i metylo-
prednizolon.™s

DOZYLNE IMMUNOGLOBULINY (IVIG)
IVIG stanowig kolejna opcje leczenia pierwszej linii u pacjen-

téw z ITP. S stosowane w sytuacjach szczegélnych, kiedy jest
konieczny szybki wzrost poziomu ptytek (np. przed zabiegiem

1. Windyga ), et al.
Matoptytkowos¢
immunologiczna...,
5.1975-81.

2. Chojnowski K, et al.
Polskie zalecenia
postepowania...,29-56.

3. Madkhali MA,

Recent advances in the
management of immune
thrombocytopenic
purpura (ITP)...

4. Rodeghiero F,

Recent progress in

ITP treatment....

5. Vianelli N, et al.
Refractory primary immune
thrombocytopenia (ITP)...
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Polskie zalecenia
postepowania...,29-56.

3. Madkhali MA,

Recent advances in the
management of immune
thrombocytopenic
purpura (ITP)...

4. Rodeghiero F,

Recent progress in

ITP treatment....

5. Vianelli N, et al.
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operacyjnym lub przy powaznym krwawieniu), u pacjentéw
nieodpowiadajgcych na leczenie GKS lub z istotnymi przeciw-
wskazaniami do takiej terapii, a takze jako terapie pomostowg
w przygotowaniu do usuniecia sledziony. U 70-80% chorych
zapewniajg wzrost ptytek krwi juz w pierwszej dobie leczenia,
a efekt dziatania utrzymuje sie zwykle przez kilka tygodni. IVIG
podaje sie przez 1-2 dni, w razie potrzeby wlewy mozna jednak
powtarzaé. U niektérych chorych terapia IVIG oraz GKS moze
by¢ stosowana tacznie.”

AGONISCI RECEPTORA TROMBOPOETYNY (TPO)

Trombopoetyna (TPO) jest fizjologicznym czynnikiem, sty-
mulujacym produkcje ptytek krwi w naszym organizmie. Leki
z grupy agonistéw receptora TPO swoim dziataniem nasladuja
naturalng TPO, dzieki czemu stymuluja szpik kostny do produk-
cji ptytek. W leczeniu ITP stosuje sie 3 preaparaty z tej grupy:
romiplostym, eltrombopag oraz awatrombopag."s

Stosowanie agonistéw TPO jest zalecane u pacjentéw, u kté-
rych poczatkowe leczenie nie doprowadzito do oczekiwanego
wzrostu poziomu ptytek krwi. Ich skutecznosc jest obserwowa-
na nawet u 94% pacjentéw z ITP, a efekty leczenia moga by¢
obserwowane w ciggu 1-2 tygodni od jego rozpoczecia. Badania
kliniczne pokazaty, ze skuteczno$é w zwiekszaniu liczby ptytek
utrzymuje sie co najmniej przez 6-8 lat. Nalezy pamietac, ze
agonisci TPO dziatajg w odmiennym mechanizmie niz GKS czy
IVIG, poniewaz nie hamuja aktywnosci uktadu immunologicz-
nego, a stymulujg produkcje ptytek. W zwigzku z tym muszg
by¢ stosowane przewlekle, a ich odstawienie wiaze sie z powro-
tem poziomu PLT do wartosci wyjsciowych."s

Bezpieczeristwo stosowania agonistéw TPO zostato potwier-
dzone w badaniach klinicznych, nalezy jednak pamietac o



zwiekszonym ryzyku wystagpienia powiktan zakrzepowych. Aby
tego unikng¢ nalezy kontrolowac liczbe PLT w trakcie lecze-
nia i dostosowywad do niej dawki leku. Najwieksze wahania
wystepuja na poczatku terapii, dlatego w tym okresie nalezy
oznaczad petng morfologie krwi co najmniej raz w tygodniu az
do ustabilizowania poziomu PT powyzej 50 tys./pl, utrzymuja-
cego sie przez co najmniej miesigc. PéZniej nalezy kontrolowad
morfologie raz w miesigcu."

Leki z grupy agonistéw TPO maja rézne formy podania — romiplo-
stym jest podawany raz w tygodniu we wstrzyknieciu podskérnym
i moze by¢ stosowany samodzielnie przez pacjenta po odpowied-
nim przeszkoleniu, natomiast eltrombopag oraz awatrombopag
sg dostepne w formie tabletek do codziennego stosowania. Dawki
lekdw sa dobierane indywidualnie i zalezg od odpowiedzi liczby
ptytek. Leki nalezy przyjmowac zgodnie z zaleceniami lekarza
prowadzacego, a przestrzeganie zaleceri dotyczacych dawkowa-
nia oraz wykonywanie zaleconych badarn pozwala uzyska¢ mak-
symalng skutecznos¢ i bezpieczeristwo leczenia.™s

INNE LEKI

« RYyTuksYMAB jest lekiem skierowanym przeciwko limfocy-
tom B, czyli komérkom odpornosciowym odpowiedzialnym za
powstawanie przeciwciat. Modyfikuje réwniez dziatanie ukta-
du odpornosciowego w innych mechanizmach, dzieki czemu
zatrzymuje niszczenie ptytek krwi. W leczeniu ITP stosuje sie
4 dawki leku, podawane co tydzieh we wlewie dozylnym. Na
leczenie odpowiada okoto 60% chorych z ITP, a zwiekszenie
liczby PLT wystepuje najczesciej 1-8 tygodni po podaniu pierw-
szej dawki leku."s

« IMMUNOGLOBULINA ANTY-D stanowi leczenie podobne do
IVIG i moze by¢ stosowana u niektérych pacjentéw z gru-
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pa krwi Rh-dodatnia. Efekt leczenia utrzymuje sie dtuzej niz
w przypadku IVIG. Niestety nie jest dostepna w Polsce."

« LEKI IMMUNOSUPRESY|NE (np. azatiopryna, cyklosporyna),
czyli leki hamujgce uktad odpornosciowy, moga by¢ stosowa-
ne u niektérych chorych opornych na inne metody leczenia. Ich
stosowanie jest jednak ograniczone ze wzgledu na stosunkowo
niskg skutecznos¢ i duze ryzyko dziatan niepozadanych.s

SPLENEKTOMIA

Splenektomia to zabieg operacyjny polegajacy na usunieciu sle-
dziony, czyli narzadu odpowiedzialnego za niszczenie ptytek
krwi. Do zabiegu kwalifikowani sa chorzy powyzej 5. roku zycia
z przetrwatg lub przewlektg ITP, ktérzy nie odpowiedzieli na le-
czenie farmakologiczne. Decyzja o zabiegu jest podejmowana
indywidualnie u kazdego pacjenta.’s

Przed zabiegiem podaje sie dozylne immunoglobuliny, aby
osiggnal bezpieczng do operacji liczbe ptytek (co najmniej
30 000-50 000/mm?3). Ponadto pacjenci zakwalifikowani do
zabiegu powinni miec¢ wykonane szczepienia ochronne, ponie-
waz usuniecie $ledziony trwale ostabia uktad odpornosciowy,
co zwieksza ryzyko zachorowania na infekcje oraz ich ciezkiego
przebiegu."s

Sledziona jest zazwyczaj usuwana metoda laparoskopowg, czy-
li przy uzyciu specjalnego przyrzadu umozliwiajacego dostanie
sie do jamy brzusznej pacjenta przez niewielkie otwory. Czasa-
mi, jezeli wystapig trudnosci techniczne, moze byc¢ konieczne
otwarcie jamy brzusznej w trakcie operacji.

Niestety, splenektomia réwniez nie daje pewnosci catkowitego
wyleczenia ITP. Okoto 30% chorych po zabiegu wymaga



dalszego leczenia z powodu utrzymujacej sie lub nawracajacej
matoptytkowosci. Stosuje sie wéwczas agonistéw receptora
trombopoetyny lub GKS w najmniejszej skutecznej dawce,
a w razie niepowodzenia — leki immunosupresyjne i inne wy-
mienione powyzej. Chorzy poddani splenektomii przez cate
zycie wymagajg wczesnego i intensywnego leczenia zakazen
oraz nadzoru lekarskiego z powodu ryzyka nawrotu matoptyt-
kowosci.”s

DzIALANIA NIEPOZADANE LECZENIA

Jak kazde leczenie, réwniez preparaty stosowane w ITP moga
niesc za sobg ryzyko dziatan niepozadanych. Korzysci z zasto-
sowanego leczenia zazwyczaj znaczgco przewyzszaja ryzyko
zwigzane z wystgpieniem dziatan ubocznych, jednak w niekté-
rych przypadkach ucigzliwe dziatania niepozadane moga wy-
magad dodatkowego leczenia, ktére je ztagodzi, lub by¢ wska-
zaniem do zmiany metody terapii.”s

Glikokortykosteroidy to leki o dos¢ szerokim profilu dziatan nie-
pozadanych. Wiekszos¢ z nich rozwija sie przy dtugim czasie
stosowania, dlatego schematy leczenia ITP powinny ograniczac
sie do kilku dni, maksymalnie 6 tygodni. GKS moga powodo-
wad przyrost masy ciata, wzrost cisnienia tetniczego, cukrzy-
ce, problemy ze snem, zwiekszone ryzyko zakazen, zaburzenia
elektrolitowe, jaskre, za¢me czy ostabienie sity miesniowej."s

Stosowanie agonistéw TPO moze powodowaé wahania liczby
PLT obserwowane u czesci chorych, zwtaszcza w poczgtkowym
okresie leczenia. Ich zwiekszenie powyzej zakresu normy jest
zwiazane z ryzykiem powiktan zakrzepowo-zatorowych, nato-
miast nagty spadek (np. po odstawieniu leku) niesie za sobg
zwiekszone ryzyko krwawiei.”s
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Dziatania niepozadane dozylnych immunoglobulin najczesciej
obejmujg reakcje zwigzane z wlewem leku. Podczas podawania
preparatu moze pojawic sie goraczka, dreszcze, zawroty gtowy,
bél gtowy, nudnosci czy wzmozona potliwosé. U niektérych pa-
cjentéw moze wystapic reakcja nadwrazliwosci.”s

Splenektomia wiaze sie z przewlektym uposledzeniem odpor-
nosci, a wiec typowym powiktaniem po zabiegu sg czeste zaka-
zenia. Pacjenci powinni mie¢ wykonane dodatkowe szczepienia
najpézniej 2 tygodnie przed planowang operacja (lub jak naj-
szybciej po operacji, jezeli wczesniej nie jest to mozliwe). Jak
kazda operacja jest réwniez zawigzana z rzadkimi powiktaniami
okotozabiegowymi, takimi jak krwawienie srédoperacyjne, po-
operacyjna zakrzepica zylna, bél pooperacyjny czy zakazenie
w miejscu ciecia chirurgicznego.”s

Szczepienia dodatkowe zalecane przed splenektomia:

« przeciwko Streptococcus pneumoniae,

« przeciwko Neisseria meningitidis,

« przeciwko Haemophilus influenzae,

- przeciwko grypie w kazdym sezonie epidemicznym."s

LEKI PRZECIWWSKAZANE W ITP

Przy bardzo niskim poziomie ptytek krwi moze by¢ przeciw-
wskazane stosowanie lekéw przeciwptytkowych, przeciwkrze-
pliwych oraz niektérych lekéw przeciwzapalnych. Niektére
z tych preparatéw mogty zostaé Ci zalecone przez lekarzy in-

nych specjalizacji i sa bardzo istotne w leczeniu wielu choréb
przewlektych, na przyktad choroby niedokrwiennej serca, mi-



gotania przedsionkéw czy udaru mézgu. Jednak w przypadku
spadku ptytek krwi do bardzo niskich wartosci, istotnie zwiek-
sza sie ryzyko krwawienia, co stanowi powazne zagrozenie dla
zdrowia, a nawet zycia. Stosowanie lekdw z tych grup u pacjen-
téw z ITP wymaga Scistego nadzoru lekarza i czestego monito-
rowania wynikéw badan."s

Z tego powodu bardzo wazne jest, aby przedstawic¢ lekarzowi
prowadzgcemu leczenie petng liste stosowanych lekéw oraz
ustali¢, czy wszystkie z nich sa bezpieczne oraz przy jakich
wartosciach ptytek nalezy odstawié ewentualne leki przeciw-
ptytkowe i przeciwkrzepliwe. Nie odstawiaj ani wtgczaj zad-
nych lekéw bez konsultacji ze specjalistg! W razie watpliwosci
mozesz skonsultowad sie z hematologiem albo z lekarzem ro-
dzinnym."s
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BEATA, 48 L.:

»Nalezy korzystac ze sprawdzonych i polecanych Zrédet interneto-
wych, nie traktowac przypadkowych wynikow z wyszukiwarek jako
Zrédta wiedzy. Szukajqc porad i wsparcia w grupach trzeba pamie-
tac, ze u kazdego choroba moze przebiegac inaczej. Na Facebooku
moge polecic grupe ,,Matoptytkowosc samoistna — grupa wsparcia”.



ZYCIE Z ITP

Wiekszos¢ pacjentéw z ITP nie doswiadcza objawdw choroby na
co dzien. Liczba ptytek utrzymujgca sie na stabilnym poziomie
powyzej 20 000—50 000/mm? jest bezpieczna i wystarczajaca do
zapewnienia odpowiedniego krzepniecia krwi przy standardowym
trybie zycia. Pacjenci nie musza ograniczac codziennej, rutynowej
aktywnosci, powinni by¢ jednak swiadomi pewnych ograniczeri
oraz zachowywac czujnos¢ pod katem wystapienia niepokojacych
objawdw. Pojawienie sie nowych wybroczyn, siniakéw czy aktyw-
nego krwawienia zawsze jest wskazaniem do wykonania kontrol-
nej morfologii krwi oraz kontaktu z lekarzem.'

AKTYWNOSC FIZYCZNA

Pacjenci ze stabilng liczbg ptytek krwi nie musza ograniczac ak-
tywnosci fizycznej i moga bezpiecznej uprawiaé wiekszos¢ spor-
téw. U pacjentéw z liczbg ptytek ponizej 5o ooo/mm? przeciw-
wskazane sg jednak sporty ekstremalne, sporty walki czy sporty
kontaktowe, zwigzane ze zwiekszonym ryzykiem urazu i krwawie-
nia (np. skok ze spadochronem, narciarstwo alpejskie, skok na
bungee, nurkowanie, boks).!

ITP A CIAZA

ITP wystepuje u 1-3 na 10 0oo kobiet w cigzy, ale wymaga lecze-
nia tylko u 30-50% z nich. Jezeli to mozliwe, u pacjentek z nowo
rozpoznang lub niestabilng ITP zaleca sie czasowe odroczenie
planowanej cigzy do czasu ustabilizowania choroby. U pacjentek
z przewlekta ITP jak najbardziej mozliwe jest donoszenie ciazy
do naturalnego terminu porodu oraz poréd sitami natury. Lekarz
prowadzacy cigze musi byc jednak swiadomy wspétistniejacej cho-
roby, poniewaz jest ona zwiazana ze zwiekszonym ryzykiem krwa-

1. https://www.pdsa.org/
what-is-itp.html
[dostep 09.09.2024].
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wienia zaréwno w trakcie ciazy, jak i porodu. W niektérych przypad-
kach moze by¢ konieczne podanie odpowiednich lekéw w dniach
poprzedzajacych pordd. Pacjentki ciezarne moga otrzymywac gli-
kokortykosteroidy albo dozylne immunoglobuliny, nalezy jednak
unikac lekéw immunosupresyjnych. Analogi receptora trombopo-
etyny nie sg jeszcze zarejestrowane do stosowania w cigzy."?

DIETAW ITP®

Nie udowodniono wptywu diety na ryzyko rozwoju ITP, w zwiaz-
ku z tym nie istnieja konkretne zalecenia dietetyczne zwigzane z
postawionym rozpoznaniem. Modyfikacja diety moze by¢ jednak
wskazana w przypadku konkretnych terapii

Leczenie GKS moze by¢ powiktane wzrostem masy ciata, waha-
niami poziomu glikemii oraz zwiekszonym ryzykiem rozwoju cu-
krzycy, dlatego w trakcie ich przyjmowania warto stosowad diete
niskoweglowodanowa i ubogottuszczowa. Osoby z rozpoznang
cukrzycg powinny szczegélnie przestrzegad zalecen zywienio-
wych, moze tez zaistnie¢ potrzeba przejsciowej modyfikacji le-
czenia przeciwcukrzycowego (np. zwiekszenie dawek insuliny).3

Przy przyjmowaniu agonistéw TPO nalezy zwrécié uwage na
wskazéwki, dotyczace taczenia lekéw z positkami. Eltrombopag
ma zdolnos$¢ wigzania niektérych kationdw, takich jak zelazo,
wapn, magnez, glin, selen i cynk, co powoduje zmniejszenie jego
aktywnosci. Dlatego nalezy zachowac odpowiedni odstep czasowy
pomiedzy zazyciem leku a positkiem bogatym w nabiat czy przy-
jeciem suplementéw zawierajacych te pierwiastki (przynajmniej
2 godziny przed lub 4 godziny po spozyciu takich produktéw).
Pokarmy, ktére mozna bezpiecznie taczyc z eltrombopagiem to na
przyktad: owoce, chuda szynka, wotowina i niewzbogacone (bez
dodatku wapnia, magnezu lub zelaza) soki owocowe, niewzboga-
cone mleko sojowe oraz niewzbogacone ziarna



Awatrombopag, w odréznieniu od eltrombopagu, nie wchodzi
w interakcje z pokarmami i zaleca sie przyjmowanie go podczas
positku. Z kolei przyjmowanie romiplostymu raz w tygodniu jest
niezalezne od spozycia positkéw, dodatkowo pacjent nie musi sto-
sowacd specjalnej diety. Dozwolone sg réwniez produkty bogate
w wapn.!

Jezeli Twoja terapia wymaga zachowania szczegdlnych zasad die-
ty, Twoj lekarz Cie o tym poinformuje. Stosowanie sie do zalecen
zwieksza powodzenie terapii i pozwala uniknaé niepozadanych
skutkéw leczenia.!

ITP AZABIEGI OPERACY]NE

Przy niektérych zabiegach i operacjach konieczne jest utrzymanie
liczby ptytek na odpowiednio wysokim poziomie, w zaleznosci od
szacowanego ryzyka krwawienia. W przypadku zabiegu lub opera-
cji konieczna jest konsultacja z lekarzem prowadzacym, aby wpro-
wadzi¢ ewentualne modyfikacje w leczeniu i jak najlepiej przygo-
towac sie do planowanej procedury."

Rodzaj zabiegu* Docelowa liczba ptytek

zachowawcze leczenie stomatologiczne >20 000-30 000/mm3
ekstrakcja jednego zeba >30 000/mm3
mate zabiegi chirurgiczne, ztozone ekstrakcje zebéw >50 000/mm?3

znieczulenie podpajeczynéwkowe lub zewnatrzoponowe  >70 ocoo/mm3

duze zabiegi chirurgiczne lub inwazyjne zabiegi
diagnostyczne o duzym ryzyku krwawienia, np. >80 000/mm?3

bronchoskopia z planowang biopsja, biopsja nerki

duze zabiegi neurochirurgiczne >100 000/mm?3
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WSPARCIE EMOCJONALNE W ITP

Diagnoza ITP i pewne ograniczenia zwigzane z chorobg moga by¢
obcigzeniem emocjonalnym i wptywaé na Twéj komfort psychicz-
ny. Pamietaj — wiedza to potega! Poznanie tej choroby to pierwszy
krok, ktéry pomoze Ci poczud sie lepiej. Powyzsza broszura pod-
sumowata podstawowe informacje dotyczace rozwoju choroby,
objawéw i leczenia. W razie dodatkowych watpliwosci mozesz
poprosi¢ o porade swojego lekarza prowadzacego.'

Dodatkowe wsparcie zapewniaja organizacje zrzeszajace pacjen-
téw z chorobami rzadkimi. Poznanie oséb zmagajacych sie z tym
samym rozpoznaniem to okazja do poszerzenia wiedzy, ale takze
rozmowy o codziennych trudnosciach zwigzanych z choroba oraz
wsparcia emocjonalnego w trudnych momentach.'
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