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Pacient s trombotickou 
trombocytopenickou purpurou

na Urgentním příjmu FN Ostrava
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 trombotická mikroangiopatie (TMA)

 vede k multiorgánové dysfunkci 
způsobenou trombotizací
a následnou ischemií v mikrocirkulaci

 příčinou je těžký deficit 
metaloproteinázy ADAMTS13

První případ 
byl popsán už v roce 1924 

(syndrom Moschowitz) 

Trombotická 
trombocytopenická purpura 

(TTP)
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https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S0011502914001242?via%3Dihub



 v případě ruptury cévní stěny mj. 
slouží jako most mezi subendoteliální
tkání a trombocyty, které pak vytvářejí 
primární trombus
 uvolňován z endotelií ve formě 

ultravelkých multimerů vWF, 
které jsou následně štěpeny enzymem 
ADAMTS13 za podmínek vysokého 
smykového tření, typického
pro arterioly a kapiláry  

von 
Willebrandův

faktor
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Při hlubokém deficitu ADAMTS13
se multimery UL vWF kumulují 
a nekontrolovaně na sebe váží krevní destičky

vznik trombů v mikrocirkulaci a k následné 
orgánové ischemii 

spotřebování trombocytů, rozvoj střední
až těžké konzumpční trombocytopenie 
hemolýzy a ischemizace
postižených orgánů 

Enzym ADAMTS13

Destičkové tromby v malých 
cévách vytvářejí síť, 

o niž se mechanicky rozbíjejí 
erytrocyty, což vede 

k hemolytické anémii
se zvýšeným počtem úlomků 

erytrocytů – schistocytů.
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Reprinted from Blood Reviews, 55, M Subhan & M Scully, Advances in the management of TTP, 100945, © Elsevier, 2022, with permission from Elsevier.
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Příčiny TTP  

Vrozený deficit ADAMTS13 
mutace v genu pro ADAMTS13

Získaný deficit ADAMTS13 (častější)
IgG protilátky, které enzym váží a blokují jeho aktivitu

primární vs. sekundární
v rámci jiného systémového onemocnění - autoimunitní onemocnění, 
nádory, infekce či poléková (např. ticlopidin, chinin, cyklosporin), 
event. v souvislosti s těhotenstvím a porodem
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Roční incidence 

Trombotická trombocytopenická purpura (TTP)
je vzácné onemocnění s roční incidencí 2-6 na milion
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Klinický obraz TTP

variabilní, v závislosti na rozsahu a lokalizaci 

mikroangiopatické ischemizace
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https://ichgcp.net/cs/clinical-trials-registry/NCT01257269
http://ografologii.blogspot.com/2008/12
/symbolika-barev-v-umeni.html



Klinický obraz

Hemoragická diatéza různé intenzity a rozsahu 
(PETECHIE!)

https://www.hoacny.com/patient-resources/blood-disorders/thrombotic-thrombocytopenic-purpura
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Klinický obraz

Neurologické abnormality

• bolest hlavy
• lehké poruchy chování
• motorické a senzorické deficity,
• epileptiformní stavy až po hluboké komatózní stavy

tranzitorní charakter
! díky včasné a správné terapii mohou být kompletně reverzibilní ! 

https://www.wikiskripta.eu/w/Bolesti_hlavy
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https://ashpublications.org/blood/article-abstract/140/7/785/485288/Prevalence-of-neuropsychiatric-symptoms-and-stroke?redirectedFrom=fulltext



Klinický obraz

Nefrologické změny  

• proteinurie
• mikroskopické hematurie
• azotemie
• těžká renální insuficience

někdy s potřebou dialýzy

https://heilpraktikerzentrum.ch/proteinurie/
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Klinický obraz TTP

Laboratorní nález

• Trombocytopenie

• Hemolytická anémie se záchytem schistocytů


• LDH zvýšená (nejen z hemolýzy, ale i v důsledku tkáňové ischemie)

Základní koagulační nálezy - APTT, PT, fibrinogen - v normě nebo vykazují

jen mírné odchylky. 

Imunohematologie: Přímý antiglobulinový test (COOMBS) negativní.  
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Klinický obraz

Pentáda příznaků

• Hemoragická diatéza různé 
intenzity a rozsahu

• Hemolytické anémie  + 
konzumpční trombocytopenie 

• Fluktuující neurologický nález
• Teploty 
• Poruchy renálních funkcí

jen menšina 
nemocných !!!
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Klinický obraz

Závažnost správné diagnostiky 

a terapie TTP vyplývá ze skutečnosti, 

že mortalita neléčených pacientů je 90%!
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Terapeutické možnosti TTP
Výměnné léčebné plazmaferézy Therapeutic Plasma Exchange, TPE

• separátorové odstranění plazmy a její následná náhrada
plazmou/Octaplas LG s cílem dodání ADAMTS13

• TPE 1x denně do normalizace počtu trombocytů, 
vymizení známek aktivní hemolýzy a ústupu neurologických příznaků

Aplikace plazmy/ Octaplas LG  
(v dávce 20-30 ml/kg)  v rámci iniciální léčby  pouze jako přechodná léčebná
eventualita do doby, kdy je možné zajistit provádění plazmaferéz

FUTURO: Rekombinatní ADAMTS13 - v klinických studiích - v ČR nedostupný

 Získaná TTP - Caplacizumab, Rituximab
pro léčbu získané imunitně zprostředkované 
trombotické trombocytopenické purpury- iTTP
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Plazma Octaplas LG
IVLP transfuzní přípravek HVLP krevní derivát

Od jednoho dárce Směsná plazma od stovek dárců

Obsah koagulačních faktorů 
a inhibitorů krevního srážení není 
přesně definován

Obsah koagulačních faktorů 
a inhibitorů krevního srážení
v garantovaném množství

NAT testování nepovinné
(HIV, HBV, HCV)

NAT testování: HIV, HBV, HCV, HAV, 
HEV, ParvoB19

Patogenní inaktivace TP v ČR 
nepovinná 

Patogenní inaktivace 
solvent/detergent standardně 

Vyšší buněčná příměs Velmi nízká buněčná příměs

AB0 kompatibilita AB0 kompatibilní

220 - 300 ml 200 ml
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Kazuistika 

 19.8.2022 v 9,00 hod avizován na UP FNO 37-letý muž 
z Chirurgického odd. nem. Třinec, kde  vyšetřen pro cca 24 hodin 
trvající bolesti břicha, zprvu v epigastriu, poté se přestěhovala 
do pravého hypochondria a beder, subfebrilie

• v laboratoři: pokles trombocytů na 8 x109/l, elevace CRP 145 mg/l  

• anamnéza: dispenzarizace na Ambulanci Krevního centra FN Ostrava
s dg. vrozené formy Trombotické trombocytopenické purpury (vTTP)

Příznaky NPB - ataka vTTP? Jiná etiologie?  

domluven překlad do FN Ostrava k další diagnostice a návrhu terapie
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Ještě před přijetím na UP FNO nás 
kontaktuje ošetřující hematolog 

Krevního centra FNO.



Příjem na UP FNO

Objektivní nález při přijetí: 

A - volné

B - dýchání alveoární bez vedlejších fenoménů

C - oběhově plně stabilní 

D - bez neurologického deficitu, normoglykémie

E  - drobné petechie obou bérců, TT 36,8,  poslední jídlo 18.8, lačný

Status localis: břicho bolestivé v P hypogastriu, nález aperitoneální, peristaltika 
normokinetická. 
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Laboratorní nález
19.8.2022

• PLT 5 x109/l  ! 

• Schistocyty 0,013
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Laboratorní nález
19.8.2022
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• známky hemolýzy

• elevace zánětlivých 

parametrů

• hepatopatie



Další diagnostika 

CT břicha + pánve 19.8.2022

limitováno nemožností podání kontrastní látky 
Ré: Známky akutní apendicitidy retrocékálně

uloženého appendixu.
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appendix je uložen retrocékálně, 
má širší stěnu - cca do 10 mm, délky 7,5 cm 

s prosáknutím v okolí 
a s patrnými několika drobnými LU

vel. do 8 mm.



???

Indikace k akutní laparoskopické appendektomii ???

Předoperační příprava ?? 

Trombocytopenie!  vTTP!

Podání trombokoncentrátu ??? – kontraindikováno ?!? 
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Multioborový konsenzus 
D0 - 19.8.2022
lékařů Krevního centra, Kliniky hematoonkologie
a Chirurgické kliniky FNO a Urgentního příjmu 

1. 19.8. apendektomie kontraindikována 
pro vysoké riziko krvácení a zároveň vysoké riziko 
trombotických komplikací v souvislosti s případnou aplikací
trombokoncentrátu a vTTP

2. hospitalizace JIP Kliniky hematoonkologie, ATB, analgetika

3. provedení výměnných léčebných plazmaferéz s cílem úpravy 
PLT s následnou apendektomií (do částečné úpravy PLT)

Colours of Sepsis, Ostrava, 26.1.2023



Další průběh

19.8.2022 na JIP KHO zahájeny 
výměnné  léčebné plazmaferézy  
- výměna 1,5 TPV (Total Plasma Volume)   
+
zavedena empirická ATB terapie Piperacilin/tazobactam + 
metronidazol
+
analgetika
+
denní kontrola chirurgem 

Na terapii klinicky i laboratorně zlepšen se zmírněním bolesti, 
poklesem zánětlivé aktivity, plazmaferéza naposledy 22.8.22.
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Pátek
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SobotaNedělePondělíÚterý

1. TPE2. TPE3. TPE4. TPE



Vývoj laboratoře 
CAVE: falešná negativita CRP! 
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Další průběh –
vývoj klinického nálezu 

- afebrilní, bez alterace celkového stavu, kůže bez krvácivých projevů, 
bez tachykardie, eupnoe, břicho v niveau, palpačně nebolestivé, 
bez známek peritoneální iritace, peristaltika normokinetická

22.8.22 – UZ břicha 
Ré: UZ zánětlivé známky appendixu. 
Bez ohraničené tekutinové kolekce
v okolí,  bez volné tekutiny 
v dutině břišní.
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Operace 23.8.2022

Appendectomia
et biopsia hepatis laparoscopica

Nález laterocekálně v infiltrátu uloženého 
flegmonózně změněného appendixu, 
při dokončování apendektomie 
se apendix trhá na 3 díly 
- uložen do endopouche. 
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Printscreen video: Lucie Heyzlová, Ladislav Ptáček, iDNES.cz



Po výkonu 

• Substituce Octaplas LG co 6 hod do 24.8.2022. 
• Postupně zatěžován stravou, bez nových potíží,

trombocyty dále na vzestupu. 
• Dimise z JIP Kliniky hematoonkologii FN Ostrava 27.8.22 

afebrilní, bez krvácivých projevů, 
na plném perorálním příjmu stravy a tekutin. 

• Předán do péče Ambulance Krevního centra FN Ostrava.
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Kolik litrů plazmy či Octaplasu bylo pacientovi aplikováno 

1996-2022? 

A    >  200 litrů

B    >  300 litrů 

C    >  500 litrů

D   >  700 litrů

Jednotlivé vydané transfuzní přípravky z Expedice KC:
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muž,*1986 – rok 2023 je 28. rok léčby vTTP ve FNO!



Kolik litrů plazmy či Octaplasu bylo pacientovi aplikováno 

1996-2022? 

A    >  200 litrů

B    >  300 litrů 

C    >  500 litrů

D   >  700 litrů

Jednotlivé vydané transfuzní přípravky z Expedice KC:
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muž,*1986 – rok 2023 je 28. rok léčby vTTP ve FNO!

755 litrů
Plazmy/Octaplas



Závěry

V posledních desetiletích došlo v léčbě TTP k velkým pokrokům, 
které vedly k významnému zlepšení úmrtnosti.

Lepší rozpoznání stavu znamená dřívější diagnózu a zahájení 
včasné adekvátní léčby, přičemž základním kamenem 
standardních léčebných protokolů u vrozené TTP  je výměnná 
léčebná plazmaferéza, případně aplikace plazmy/Octaplas LG.
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Závěry 

„také home message“

• Ataka TTP patří  k akutním hematologickým stavům.
• Může imitovat jiné akutním stavy - iktus, AKS, NPB
• Vyžaduje multidisciplinární týmový přístup k péči.
• Diferenciálně diagnostická rozvaha i směrem k vzácným onemocněním  
• Vážit podání kontrastní látky při zobrazovacích metodách 
• Vážit rizika chirurgického výkonu s ohledem na aktuální laboratorní 

hodnoty!
• Extrémní opatrnost při indikaci trombokoncentrátu.
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Poděkování
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• MUDr. Radomíra Hrdličková, doc. MUDr. Zuzana Čermáková, Ph.D. MHA 
- Krevní centrum FNO

• MUDr. Jaromír Gumulec, MUDr. Zdeněk Kořístek, Ph.D. 
- Klinika hematoonkologie JIP FNO

• MUDr. Daniel Toman, MUDr. Aleš Foltys, Ph.D., MBA. 
- Chirurgická klinika FNO

• MUDr. Renáta Ječmínková, Ph.D. 
- Urgentní příjem FNO
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