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Matoptytkowos¢ to zmniejszenie liczby ptytek w krazacej krwi ponizej poziomu uznawanego za
norme. Matoptytkowos¢ uwaza sie za istotna klinicznie, jesli jej konsekwencja jest zaburzenie hemostazy, zagrazajace
powiktaniami krwotocznymi. Rzadkimi matoptytkowosciami sa matoptytkowosci wrodzone. Wieksza grupa sa mafo-
ptytkowosci nabyte, gtéwnie matoptytkowosci immunologiczne. Wczesna diagnostyka i wdrozenie odpowiedniego
leczenia zapobiega bezposredniemu zagrozeniu zycia zwiazanemu z matoptytkowoscia istotng klinicznie.

Stowa kluczowe: matoptytkowos¢, matoptytkowos¢ wrodzona, matoptytkowos¢ immunologiczna, zesp6t hemoli-
tyczno-mocznicowy, zakrzepowa plamica matoptytkowa.

Thrombocytopenia is a reduction in the number of platelets in the circulating blood below the level
considered to be the norm. Thrombocytopenia is considered to be clinically relevant if its consequence is the impair-
ment of hemostasis — threatening bleeding complications. Congenital thrombocytopenias are rare but acquired
thrombocytopenias are more common, especially immune thrombocytopenia. It is important to early diagnose and
treat life-threatening thrombocytopenia.

Key words: thrombocytopenia, congenital thrombocytopenia, immune thrombocytopenia, hemolytic uremic syn-

drome, thrombotic thrombocytopenic purpura.

Wstep

Matoptytkowos¢ definiuje sie jako zmniejszenie
liczby ptytek krwi ponizej 150 x 10%1. Wyréznia
sie matoptytkowos¢ tagodna (liczba ptytek w prze-
dziale 50-150x10%/1), umiarkowana (liczba ptytek
w zakresie 30-50x10%1) oraz ciezka (liczba pty-
tek ponizej 30x10%1) [1]. Nie ma jednoznacznej
korelacji miedzy liczbg ptytek krwi a nasileniem
objawéw klinicznych.

Matoptytkowosci fagodne przebiegaja zwykle
bez objawéw klinicznych. W przebiegu matoptyt-
kowosci umiarkowanych lub ciezkich moze wyste-
powac skaza mafoptytkowa skérno-sluzéwkowa,
krwawienia z nosa, drég rodnych, drég moczo-
wych, przewodu pokarmowego lub szczegélnie
grozne dla zycia krwawienia do narzadéw we-
wnetrznych i osrodkowego ukfadu nerwowego.

Przed wdrozeniem diagnostyki matoptytkowo-
Sci nalezy upewni¢ sie, czy nie wystepuje tzw.
matoptytkowo$¢ rzekoma, polegajaca na agluty-
nacji ptytek w krwi pobranej do probéwki z wer-
senianem sodu (EDTA). Aglutynacja wywofana jest
obecnoscia przeciwciat przeciwptytkowych typu

zimnego [2]. Fafszywie niskie wartosci ptytek krwi
obserwowane sa réwniez w przypadku obecnosci
ptytek olbrzymich, odczytywanych przez analiza-
tory hematologiczne jako erytrocyty lub leukocyty.
Zjawisko satelityzmu pftytkowego [3] polega na
optaszczaniu leukocytéw przez ptytki krwi i mo-
ze by¢ réwniez przyczyna btednych (zanizonych)
odczytow liczby plytek krwi. Trombocytopenia
rzekoma wystepuje dos$¢ czesto, gdyz stwierdza
sie ja u 1:1000 oséb z populacji oséb zdrowych.
Btedéw diagnostycznych zwiazanych z pseudo-
trombocytopenia mozna unikna¢ pobierajac krew
na cytrynian oraz wykonujac i oceniajac rozmazy
mikroskopowe krwi.

Pod wzgledem patofizjologicznym matoptytko-
woéci mozna podzieli¢ na centralne, wynikajace
ze zmniejszonej produkcji ptytek, oraz obwodo-
we, ktorych przyczyna jest zwiekszone niszczenie
ptytek. Niektére klasyfikacje uwzgledniaja rowniez
mafoptytkowosci mieszane, wynikajace zaréwno
ze zmniejszonego wytwarzania ptytek, jak i z nad-
miernego usuwania ich z krazenia obwodowego.

Przyczyna matoptytkowosci moga by¢ réwniez
zaburzenia dystrybucji ptytek, ktérych najczest-
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sza przyczyna jest nadmierne gromadzenie ptytek
w $ledzionie w przypadku hipersplenizmu. W wa-
runkach fizjologicznych tzw. pula $ledzionowa
ptytek krwi nie przekracza 1/3 catkowitej masy
ptytek krwi. W warunkach patologicznych $ledzio-
na wychwytuje do 90% catkowitej liczby ptytek
krwi. Hipersplenizm towarzyszy r6znym chorobom
przebiegajacym z powiekszeniem $ledziony. Rzad-
ka przyczyna matoptytkowosci jest matoptytkowosé
z rozciefczenia, po masywnych przetoczeniach
krwi w celach leczniczych. Matoptytkowosci cen-
tralne wrodzone sa rzadka przyczyna matoptytko-
wosci towarzyszacej najczesciej defektom gene-
tycznym z r6znymi wadami wrodzonymi [4].

Matoptytkowosci wrodzone

Wrodzona Srédziemnomorska makrotrombocy-
topenia [5] charakteryzuje sie fagodna trombocy-
topenia z obecnoscig duzych ptytek krwi. Pacjenci
zwykle nie maja klinicznych objawéw skazy ma-
toptytkowej. Matoptytkowosci zalezne od mutacji
genu MYH9 (MYH9-RD-MYH9-related disease) to
zespOt zaburzen plytek krwi charakteryzujacy sie
makrotrombocytopenia dziedziczong w sposéb au-
tosomalno dominujacy. Do nich zaliczane sa: ze-
spof Sebastiana [6], zesp6t Fechtnera [7] i anomalia
Maya—Hegglina [8].

Matoptytkowosci centralne nabyte

Matoptytkowosci centralne nabyte moga obja-
wiac sie jako izolowany niedobér ptytek krwi lub
przebiega¢ z innymi zmianami w obrazie krwi.
Przyczynami izolowanych matoptytkowosci moze
by¢ dziafanie alkoholu etylowego, chlorotiazydu,
soli zfota, lekéw cytostatycznych i niektérych an-
tybiotykéw [9, 10]. W przewlektym alkoholizmie
wytwarzanie ptytek zmniejsza sie wskutek tok-
sycznego dziatania alkoholu i w wyniku niedoboru
kwasu foliowego. Diuretyki tiazydowe powoduja
u czesci oséb matoptytkowos¢ zwiazang z supre-
sja megakariopoezy. Cykliczna matoptytkowos¢
jest mafoptytkowoscia centralng nabyta, charak-
teryzujaca sie cyklicznym zmniejszeniem liczby
ptytek co 21-35 dni. Prawdopodobna przyczyna
mafoptytkowosci cyklicznej u kobiet w wieku roz-
rodczym sa zmiany hormonalne w przebiegu cyklu
miesiecznego. Wystepuje przewaznie u mfodych
kobiet, chociaz opisywano réwniez przypadki cy-
klicznej matoptytkowosci u kobiet po menopauzie
oraz mezczyzn po 50 r.z. Objawy kliniczne u ko-
biet zwykle ograniczaja sie do skazy mafoptytowej
w czasie menstruacji.

Przyczyna nabytej mafoptytkowosci moze by¢
réwniez aplazja szpiku przebiegajaca zaréwno jako
wybidrcza aplazja megakariocytowa lub aplazja

wieloliniowa (z niedokrwistoscia i leukopenia). Su-
presyjne dziatanie na komérki prekursorowe szpiku
kostnego wywieraja leki cytostatyczne. Szczegdl-
nie toksyczny jest arabinozyd cytozyny i antra-
cykliny. Megakariocyty fatwo ulegaja niszczeniu
przez promieniowanie jonizujace, co obserwuje
sie u pacjentéw leczonych radioterapia. Zmniejsze-
nie liczby megakariocytow towarzyszy wiekszosci
choréb z wyparciem prawidtowego utkania szpiku
przez komoérki nowotworowe (biataczki, chfoniaki
z zajeciem szpiku oraz przerzuty innych nowotwo-
réw do szpiku). Matoptytkowos¢ obserwowana jest
rowniez w przebiegu niedokrwistosci z niedoboru
zelaza [11], niedoboru witaminy By, w przebie-
gu zakazer wirusowych [11]: cytomegalowirusem
(CMV), wirusem rézyczki, mononukleozy zakaznej,
Helicobacter pylori [12], wirusem zapalenia watro-
by B lub C [13] oraz HIV [14]. Matoptytkowos¢ jest
réowniez powikfaniem niektérych choréb tkanki
tacznej lub choréb z autoagresji, ktérym towarzy-
szy wystepowanie przeciwcial przeciwptytkowych,
swoistych lub nieswoistych [15]. Obnizenie liczby
ptytek krwi o réznym nasileniu jest obserwowane
u kobiet ciezarnych, bedac zagrozeniem w przy-
padku krwawiet poporodowych [16]. Leczenie
matoptytkowosci centralnych nabytych polega
gtéwnie na leczeniu choroby podstawowej oraz
doraznym uzupetnianiu puli ptytek krwi transfuzja-
mi koncentratu krwinek ptytkowych.

Matoptytkowosci obwodowe

Przyczyna matoptytkowosci obwodowych jest
niszczenie ptytek w mechanizmach immunologicz-
nych lub nieimmunologicznych. Matoptytkowosci
immunologiczne dzieli sie na pierwotne i wtérne.
Matoptytkowosci pierwotne wywotane sa obecno-
Scig autoprzeciwcial. Przyczyng mafoptytkowosci
wtérnych moga by¢ r6zne mechanizmy immuno-
logiczne.

Najczestsza postacia matoptytkowosci immu-
nologicznej jest pierwotna matoptytkowos¢ im-
munologiczna (primary immune trombocytopenia
— ITP) [17-19]. Przebiega ze zmniejszeniem liczby
ptytek krwi w krazeniu obwodowym, zwykle po-
nizej 100x10%1, mimo braku znanych czynnikéw
wywotujacych matoptytkowos¢ i zaburzen zwigza-
nych z mafoptytkowoscia. W zaleznosci od czasu
trwania ITP klasyfikuje sie jako nowo rozpoznana,
przetrwafa (trwajaca od 3 do 12 miesiecy) i prze-
wlekfa (trwajaca powyzej 12 miesiecy). U doro-
stych poczatek ITP jest zwykle skryty, a dalszy prze-
bieg jest przewlekly. U dzieci ma z reguty przebieg
krotkotrwaly, a jej poczatek zwiazany jest z infekcja
wirusowa.

Przyczyng ITP jest nadmierne niszczenie ptytek
krwi przez przeciwciata przeciwptytkowe skierowane
najczesciej przeciwko glikoproteinom 1b i lla. Ostat-
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nie badania wskazuja, ze w etiologii ITP odgrywa
réwniez role zmniejszone wytwarzanie plytek krwi
wynikajace z nieprawidfowego dojrzewania megaka-
riocytéw i ich nasilonej apoptozy. Przebieg choroby
jest zmienny i zwykle nieprzewidywalny, z okresami
zaostrzen i remisji. Celem leczenia jest zapobiezenie
powikfaniom zwiazanym z mafoptytkowoscia przez
utrzymanie liczby ptytek w zakresie zapewniajacym
hemostaze. W leczeniu stosuje sie glikokortyko-
sterydy, immunoglobuliny dozylne, leki immuno-
supresyjne, przeciwciato monoklonalne anty-CD20
(rytuksymab) lub splenektomie. Nowymi lekami wy-
korzystywanymi w leczeniu ITP sg agonisci receptora
trombopoetyny (romiplostym i eltrombopag).
Pacjenci przyjmujacy w celach leczniczych lub
profilaktycznych heparyne (gtéwnie heparyne nie-
frakcjonowana) narazeni sa na wystapienie ma-
toptytkowosci poheparynowej (heparin induced
thrombocytopenia — HIT) [20, 21].

Matoptytkowosci obwodowe
nieimmunologiczne

Do tych matoptytkowosci zaliczamy zakrzepo-
wa plamice matoptytkowa i zesp6t hemolityczno-
MOCZNiCOWY.

Zakrzepowa plamica matoptytkowa (thrombotic
thrombocytopenic purpura — TTP) to mikroangiopa-
tia zakrzepowa z matoptytkowoscia spowodowana
wewnatrznaczyniowym powstawaniem agregatow
ptytkowych [22]. Przyczyna powstawania zakrze-
pow w mikrokrazeniu jest uszkodzenie Srédbfonka
naczyniowego i obecno$¢ w osoczu ,niezwykle
wielkich” multimeréw czynnika von Willebranda
(unusually large multimers of von Willebrand factor
— UIVWF). Choroba rozpoczyna sie nagle. Moze
ja poprzedza¢ zakazenie gérnych drég oddecho-
wych. Objawami klinicznymi, oprécz skazy mato-
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ptytkowej, moga by¢: objawy hemolizy (zéttaczka,
niedokrwisto$¢), zaburzenia neurologiczne (zabu-
rzenia zachowania, afazja, nagte zaniewidzenie),
goraczka, bole brzucha i miesni, splenomegalia
i hepatomegalia. Leczenie polega na stosowaniu
sterydoterapii, podawaniu lekéw immunosupresyj-
nych, przetaczaniu Swiezo mrozonego osocza oraz
wykonywaniu powtarzanych plazmaferez [23].

Zespot hemolityczno-mocznicowy (hemolytic
uremic syndrome — HUS) to ciezka niedokrwi-
stos¢ hemolityczna o etiologii nieimmunologicznej
spowodowana mikroangiopatia zakrzepowa [24].
Zwykle dominujacymi objawami klinicznymi sa:
niedokrwistos¢ hemolityczna, matoptytkowos¢
oraz niewydolno$¢ nerek. Zespét ten jest wy-
wotany przez czynniki infekcyjne. Bardzo cze-
sto przyczyna jest zakazenie enterokrwotocznym
szczepem Escherichia coli. Smiertelnos¢ w prze-
biegu HUS jest wysoka i siega 30-50%. Leczenie
polega na zastosowaniu hemodializy lub diali-
zy otrzewnowej, eradykacji czynnika zakaznego
i postepowaniu objawowym dla zabezpieczenia
hemostazy [25].

Zagrozenie zycia w rozsianym wykrzepianiu
wewnatrznaczyniowym (disseminated intravascular
coagulation — DIC) jest zwiazane miedzy innymi
z ciezka mafoptytkowoscia rozwijajaca sie u cho-
rych z DIC [26, 27].

Podsumowanie

Matoptytkowosci, a szczegblnie matoptytkowo-
Sci nabyte, wymagaja szybkiej diagnostyki i lecze-
nia z uwagi na mozliwos¢ groznych powikfan krwo-
tocznych. Rolg lekarza rodzinnego jest postawienie
wstepnego rozpoznania i ewentualne wdrozenie
leczenia lub mozliwie szybkie skierowanie pacjenta
do poradni specjalistyczne;.
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