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Choroba Werlhofa (pierwszy opis w 1735 r.: 10-letnia
dziewczynka, morbus haemorrhagicus maculosus)

MatoptytkowoSc samoistna
Idiopatyczna plamica matoptytkowa
ldiopathic/immune thrombocytopenic purpura

Provan 2010: zmiana na primary immune thrombocytopenia
— pierwotna w odroznieniu od wtornej
— rezygnacje ze stowa ,purpura”
— Immunologiczna zamiast idiopatycznej



7 rerwora weon TG

nabyta choroba immunologiczna, przebiegajgca ze zmniejszeniem
liczby ptytek we krwi obwodowej do wartosci < 100 000/ul,
przy braku znanych czynnikow
wywotujgcych matoptytkowosc
i/lub zaburzen przebiegajgcych z matoptytkowoscia.

WCZESNIEJ: schorzenie spowodowane przez wytwarzane bez
uchwytnej przyczyny autoprzeciwciata przeciwptytkowe, skracajgce
czas zycia ptytek krwi.



PRZECIWCIALA: wytwarzane gtownie w sledzionie, po kilku
tygodniach tez w szpiku

wigzg sie z btong ptytek — szybsze usuwanie przez makrofagi
(receptory dla fragmentow Fc Ig), skrocenie czasu zycia ptytek

uposledzajg funkcje megakariocytow — niszczenie komorek |
nieefektywna trombopoeza



Podstawg rozpoznania ITP jest izolowana matoptytkowosc
(< 100 000/ul).

W rozmazie krwi obwodowe] mogg pojawiac sie ptytki krwi
duze i olbrzymie.



matoptytkowosci rzekome)

zakazen wirusowych (HIV, HCV)
matoptytkowosci wrodzone|

matoptytkowosci polekowej

matoptytkowosci w przebiegu infekcji (np. H. pylori, CMV, parvoB19, ospa)
tocznia uktadowego trzewnego, APS

nowotwordow uktadu chtonnego i choréb szpiku kostnego

choréb watroby

matoptytkowosci poprzetoczeniowej, matoptytkowosci ciezarnych

zespotu Evansa

CVID

wrodzonej skazy krwotocznej (VWD typ 2B / rzekomej VWD,
trombocytopatii)



115100010 11.011 Morfologia z rozmazem | RTC

Liczba ptytek na cytrynian (MgSO4 — Thromboexact!)

zakazen wi Liczba ptytek metodg optyczng / ptytki w rozmazie

npF=tle]o\Vii (o) WAWIad 0Sobniczy i rodzinny
wywiad krwotoczny

1at=le]e1, (o)t krwawienia / matoptytkowos¢ w rodzinie
1izie]e 1)t - objawy sugerujace infekcje, neo, tocznia, APS, inne pB19, ospa)
tocznia ukt choroby z autoagresji

BADANIE FIZYKALNE

‘ USG brzucha

Grupa krwi
SV Podstawowe badania biochemiczne

wrodzonej § Anty-HIV, anty-HCV
trombocytop<



matoptytkowosci rzekome)

wywiad (od kiedy matoptytkowos¢, PLT w rodzinie)
* rozmaz (wielkosc¢ ptytek krwi, ciatka Dohle)

+ krwawienia — zazwyczaj nie ma!

wady towarzyszgce? (nerki, stuch)

zakazen wirusowych (HIV, HCV)

matoptytkowosci wrodzonej

Y. : RETROSPEKTYWNIE:
matoptytkowosci polekowe] « ocena odpowiedzi na KKPH!

matoptytkowosci w przebiegu infel * ocenaodpowiedzina GCS
tocznia ukladowego trzewnego, Al * przetrwata matoptytkowosc¢ u dziecka
nowotwordow uktadu chtonnego i chorob szpiku kostnego

choréb watroby

matoptytkowosci poprzetoczeniowej, matoptytkowosci ciezarnych
zespotu Evansa

CVID

wrodzonej skazy krwotocznej (VWD typ 2B / rzekomej VWD,
trombocytopatii)



Neutrophilic Sensorineural

Syndrome Macrothrombocytopenia inclusions hearing loss Nephritis Cataracts
May-Hegglin anomaly Present Present Absent Absent Absent
Sebastian platelet syndrome Present Present Absent Absent Absent
Fechtner syndrome Present Present Present Present Present
Epstein syndrome Present Absent FPresent Present Absent
Monsyndromic hearing loss Absent Absent Present Absent Absent

Ciatka Dohle w leukocytach krwi obwodowej!
Obecne ptytki olbrzymie
(LICZBA PLYTEK METODA OPTYCZNA)!)

« Zwykle bez krwawien
« NERKI/StUCH / ZACMA

« Dziedziczenie AD

« Gen MYH9 koduje biatko NMMHCIIA (nonmuscle myosin heavy-chain 11A)
odpowiadajgce za kurczliwos¢ cytoszkieletu w komorkach
hematopoetycznych



Ptytki dowolnej wielkosci
Ocena roznymi metodami zgodna
Bez ciatek Dohle

Bez wad dodatkowych

Bez wywiadu rodzinnego!



Ptytki dowolnej wielkosci

Ocena roznymi metodami zgodna

el Dohle + wywiad (od kiedy matoptytkowosc)
RETROSPEKTYWNIE:

Bez wad dodatkowych « ocena odpowiedzi na KKPH (MUSI BYC)

Bez wywiadu rodzinnego! * ocenaodpowiedzina GCS
* przetrwata matoptytkowosc¢ u dziecka / nowy

Co pozostaje? krewny z matoptytkowoscig



Ptytki dowolnej wielkosci

Ocena réznymi metodami zgodna

. + wywiad (od kiedy matoptytkowos¢

Bez ciatek Dohle ywiad ( J - )
RETROSPEKTYWNIE:

Bez wad dodatkowych - ocena odpowiedzi na KKPH (MUSI BYC)

* ocena odpowiedzi na GCS

Bez wywiadu rodzinnego!

* przetrwata matoptytkowosc¢ u dziecka / nowy

Co pozostaje? krewny z matoptytkowoscig

Niektore matoptytkowosci wrodzone: ryzyko AML | innych chorob szpiku!
— Wrodzona matoptytkowosc na tle mutacji Runx1
— Congenital amegakaryocytic thrombocytopenia (CAMT)



OKOLO 5%

Podstawowe sygnaty alarmowe:

*odpowiedz na KKPt (ocenia¢ do 12 h po!)
*matoptytkowosc w rodzinie

*matoptytkowos¢ w kazdej morfologii (od dziecinstwa)



+ wywiad krwotoczny (czy sg objawy, od kiedy,

matoptytkowosci rzekome| - ienia przy liczbie plytek > 30-50 000/mell)

zakazen wirusowych (HIV, * wywiad rodzinny (matoptytkowos¢ stata / okresowa,
krwawienia)

matoptytkowosci wrodzone «  wielkos¢ ptytek krwi

y RETROSPEKTYWNIE:
matoptytkowosci polekowe
matoptytkowosci w przebie ° ocena odpowiedzi na KKP!! (nie musi byc)
tocznia uktadowego trzewr .  cena odpowiedzi na GCS
nowotworow uktadu chtonr
choréb watroby
matoptytkowosci poprzetoczeniov ~1yIKOWOSCI ciezarnych
zespotu Evansa
CVID

wrodzonej skazy krwotocznej (VWD typ 2B / rzekomej VWD,
trombocytopatii)

* przetrwata matoptytkowosc¢ u dziecka




typ 2B choroby von Willebranda / rzekoma choroba von Willebranda
lub trombocytopatia

aktywnosc¢ czynnika von Willebranda (kilka razy)
test LD-RIPA

petna agregacja ptytek krwi
(badanie ekspresji GP lIb/llla i GP Ib/IX/V na ptytkach krwi)



« wywiad (kryteria tocznia, zakrzepica/poronienia)

matoptytkowosci rzekome
+ w razie dodatniego wywiadu ANA / LAi1 ACL

zakazen wiru sowych (H I\ - dodatnie ANA bez objawéw: zwykle nieistotne (by¢ moze
wieksze ryzyko postaci przewlektej — tylko u dzieci)

ma’rop’fytkowoéci wrodzor dodatnic_eACL bez objawow: do 30%, wieksze ryzyko
zakrzepicy?
matoptytkowosci polekowej
matoptytkowosci w przebiegu infekcji, 4. H. pylori, CMV, parvoB19, ospa)
tocznia ukladowego trzewneqo, APS
nowotwordow uktadu chtonnego i choréb szpiku kostnego
choréb watroby
matoptytkowosci poprzetoczeniowej, matoptytkowosci ciezarnych
zespotu Evansa
CVID

wrodzonej skazy krwotocznej (VWD typ 2B / rzekomej VWD,
trombocytopatii)




matoptytkowosci rzekome)
zakazen wirusowych (HIV, HCV)
matoptytkowosci wrodzone|
matoptytkowosci polekowej

matoptytkowosci w przebiegu infekcji (np. H. pylori, CMV, parvoB19, ospa)
tocznia uktadowego trzewnego, APS

: . - ) ku kostnego
rutynowo w krajach o duzej czestosci w populacji

leczenie mato obcigzajace i szybkie ytkowosci ciezarnych

Ag H. pylori w stolcu / test oddechowy / gastroskopia

wrodzonej skazy krwotocznej (VWD typ 2B / rzekomej VWD,
trombocytopatii)



matophvtkowonsei rzekomei

W razie opornosci na leczenie, niepokojgcych
zakaz  objawoéw, w grupach ryzyka

matoptytkowosci wrodzone|

matoptytkowosci polekowej

matoptytkowosci w przebiegu infekcji (np. H. pylori, CMV, parvoB19, ospa)
tocznia uktadowego trzewnego, APS

nowotwordow uktadu chtonnego i choréb szpiku kostnego

choréb watroby

matoptytkowosci poprzetoczeniowej, matoptytkowosci ciezarnych

zespotu Evansa

CVID

wrodzonej skazy krwotocznej (VWD typ 2B / rzekomej VWD,
trombocytopatii)




matoptytkowosci rzekome

zakazen wirusowych (HIV, HCV)

matoptytkowosci wrodzone|

wywiad, badania biochemiczne, USG
ma+br}ly Lr PUIGI\UVVGJ

matopty? SCiwprze' ifekcji (np. H. pylori, CMV, parvoB19, ospa)
tocznia .adowego trz WYWiad | APS

nowot soréw ukfadu chic inego i chorob szpi morfologia, RTC, grupa krwi/BTA
chorob watroby

matoptytkowosci poprzetoczeri~.c;, matoptytkowosci ciezarnych:
zespoiu Evansa

CVID

wrodzonej skazy krwotocziw W razie podejrzenia (infekcje) lub w
trombocytopatii) opornosci na leczenie — poziomy Ig




matoptytkowosci rzekome]

zakazen wirusowych (HIV, HCV)
matoptytkowosci wrodzone|

matoptytkowosci polekowej

matoptytkowosci w przebiegu infekcji (np. H. pylori, CMV, parvoB19, ospa)
tocznia uktadowego trzewnego, APS

nowotworow ukiadu chionnego i choréb szpiku kostneqgo

chorob watroby

matoptytkowosci poprzetoczeniowej, matoptytkowosci ciezarnych

zespotu Evansa

CVID

wrodzonej skazy krwotocznej (VWD typ 2B / rzekomej VWD,
trombocytopatii)




— po 60 rz (Provan i wsp.; Zawilska i wsp.)

— PO 65 rz (Cooper N. BJH 2017)

— nie jest niezbedna niezaleznie od wieku (sugestia, Neunert i wsp.)
— Provan i wsp.: ASPIRACJA | TREPANOBIOPSJA

KIEDY?

— W razie nieprawidtowosci w innych liniach komoérkowych
— w przypadku objawow ogdinych lub organomegalii

— przed splenektomig

— W nawrocie choroby po splenektomii

— przed zastosowaniem TPO-R (ocena widknienia)



TSH, a-TPO (nadczynnosc¢ tarczycy u okoto 8-14% pacjentow z ITP)

stezenie trombopoetyny

czas krwawienia

badanie czasu przezycia ptytek krwi
liczba retikuloptytek

ANA przy braku objawow tocznia

ACL przy braku objawow APS



TSH, a-TPO (nadczynnosc¢ tarczycy u okoto 8-14% pacjentow z ITP)

stezenie trombopoetyny

czas krwawienia

badanie czasu przezycia ptytek krwi
liczba retikuloptytek

ANA przy braku objawow tocznia

ACL przy braku objawow APS

badanie przeciwciat przeciwptytkowych



* nieswoiste dla ITP

« wynik ujemny w 30-40% przypadkéw ITP

BRAK



* najczestsze przypadki zmiany rozpoznania z ITP
na inng jednostke chorobowa:

— matoptytkowosC wrodzona

— choroba von Willebranda
— rzadziej trombocytopatia

— rzadko: choroba watroby
— bardzo rzadko: zespot Evansa
— bardzo rzadko: wtorna ITP (APS, HCV)



» zespot antyfosfolipidowy

e zespot Evansa

« CVID

« zakazenie HIV, HCV i inne infekcje
« toczen uktadowy

« limfoproliferacje (np. CLL)

* polekowa

* PO Sszczepieniu

— LECZENIE CHOROBY PODSTAWOWEJ

— Inne prawdopodobienstwo uzyskania remisji

— inne (wieksze) ryzyko zakrzepicy

— czasem dodatkowe dane nt. odpowiedzi na rozne linie leczenia



* najczestsze ,sygnaty alarmowe” u pacjentow btednie leczonych
jak ITP;
— odpowiedz na przetoczenie KKPt
— matoptytkowos¢ w rodzinie
— krwawienia mimo liczby ptytek > 50 000/mcl lub przed rozpoznaniem ITP



* najczestsze ,sygnaty alarmowe” u pacjentow btednie leczonych
jak ITP;
— odpowiedz na przetoczenie KKPt
— matoptytkowos¢ w rodzinie
— krwawienia mimo liczby ptytek > 50 000/mcl lub przed rozpoznaniem ITP

* najczestsze przyczyny utrzymania rozpoznania ITP:
— obecnosc przeciwciat przeciwptytkowych

— rozpoznanie ITP postawione wczesniej przez innego lekarza / w innym
osrodku



* najczestsze ,sygnaty alarmowe” u pacjentow btednie leczonych
jak ITP;
— odpowiedz na przetoczenie KKPt
— matoptytkowos¢ w rodzinie
— krwawienia mimo liczby ptytek > 50 000/mcl lub przed rozpoznaniem ITP

* najczestsze przyczyny utrzymania rozpoznania ITP:
— obecnosc przeciwciat przeciwptytkowych

— rozpoznanie ITP postawione wczesniej przez innego lekarza / w innym
osrodku

* niekorzystne skutki leczenia jak w ITP (przyktady):
— wiele lat glikokortykoterapii, niepotrzebna splenektomia
— inne leki immunosupresyjne, w tym RTX
— krwotoki po operacjach / procedurach (WVD / trombocytopatia)
— przeswiadczenie pacjenta o ciezkiej, opornej chorobie, ryzyku krwotoku
— kwalifikacja do badania klinicznego TPO-R (korzystne ©)
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PRZYPADEK 1
PACJENT P-J, 51 lat

Liczba ptytek 3 000 - 50 000/mcl od 1996 r (wczesniej nie badano)

Bez istotnych krwawien; jedynie siniaczenie okresowo, plamienia z
dzigset, okresowo niewielkie z nosa, nieco zwiekszone krwawienia
po ekstrakcjach zebow, silne krwawienie po urazie nosa (ztamanie
kosci nosowej); KKCz nigdy

Wykluczono matoptytkowosc¢ rzekomag
Trepanobiopsja w/n

Obecne przeciwciata przeciwptytkowe
W rozmazie ptytki duze i olbrzymie



PRZYPADEK 1
PACJENT P-J, 51 lat

Bez reakcji (nigdy) na GCS, danazol, CSA, CTX, dapson
Po romiplostymie plt 60-100 000/mcl

Liczne przetoczenia KKPt (z powodu matoptytkowosci < 10 000/mcl,
bez cech skazy) — bez udokumentowanej odpowiedzi na
przetoczenie

LATAMI LECZONY GCS (OBECNIE metyloprednizolon 8 mg/d):
cukrzyca, nadcisnienie, osteoporoza

Laryngologicznie: szumy uszne, uposledzenie stuchu

Nefrologicznie: liczne stany zapalne nerek, niewielkie uposledzenie
funkcji nerek w obserwacji

W rodzinie matoptytkowosc u syna, ojca i siostry ojca oraz u kuzynki



PRZYPADEK 1
PACJENT P-J, 51 lat

W rozmazie krwi obwodowej ptytki duze i olbrzymie, liczne ciatka
Dohlego w leukocytach

« Liczba ptytek met. optyczng 45 000/mcl (impedancyjng: 15 000/mcl)

« Dgn: Matoptytkowosc wrodzona na tle mutacji genu MYH9



PRZYPADEK 2
pacjentka L-K 50 lat

W4 r.z. PLT 73 000/mcl po szkarlatynie

W 18 r.z /[poziom ptytek nieznany/ + skaza skorna
W 30 r.z. 32 000/mcl + skaza skorna

Leczenie (w/w trzy epizody): KKPt, GCS

Poza tym liczba ptytek stale prawidiowa

Ekstrakcje zebow w dziecinstwie — obfite krwawienia, hospitalizacje
(brak dokumentaciji co do liczby ptytek)

Dodatkowo: okresowo krwawienia z nosa, dzigset

Mielogram z 7. r.z.. prawidtowy



PRZYPADEK 2
L-K 50 lat

03.2008: PLT 16 000/mcl, po prednizonie wzrost > 150 000/mcl

Wyniki badan z 10.10.2008:
Plt 185 000/ul MPV 9,9 fL
WBC 4750/ul Hb 14,4 g/dI

Agregacja ptytek prawidtowa pod wptywem arachidonianu sodu, ADP,
epinefryny, kolagenu i ristocetyny (liczba ptytek w PRP 276 000/mcl)

VWFRCo 82,2% test LD-RIPA ujemny

Antykoagulant tocznia ujemny
Przeciwciata antykardiolipinowe 1gG, IgM ujemne



PRZYPADEK 2
L-K 50 lat

04.2010: PLT 3 000/mcl, skaza skorno-sluzowkowa

Po 1 j KKPt PLT — 7 000/mcl
Prednizon, metyloprednizolon: PLT 47 000/mcl
Po 6 tyg. : PLT 117-204-188 000/mcl

05.2013;: PLT 14 000/mcl, skaza skorna
2 | KKPt (PLT 4 000/mcl)
Deksametazon, metyloprednizolon: PLT 43-71-73 000/mcl

Od 2013 bez krwawien, matoptytkowosci, operowana torbiel jajnika



PRZYPADEK 3
Pacjentka KP, 47 lat

MALOPLYTKOWOSC OD 2 LAT (WCZESNIEJ NIE BADANA)
Liczba ptytek 34-60 000/mcl
Pozostate parametry morfologii, leukogram — w normie (podczas substytucji Fe)

Wywiad: choroba wrzodowa zotgdka i dwunastnicy, tachykardia
Leki: pantoprazol, bisoprolol

HIV, HCV ujemny



Pacjentka KP, 47 lat

WYWIAD KRWOTOCZNY:

tatwe siniaczenie

obfite krwawienia z nosa w dziecinstwie, ustgpity po zabiegu miejscowym
niewielkie krwawienia z dzigset

obfite miesigczki od poczatku (7-8 dni), okresowo niedokrwistos¢

obfite krwawienia po ekstrakcjach zebow mlecznych

trudnosci z zatamowaniem krwawienia po naktuciu gradowki na powiece oka

T N i b ] NN

nie przechodzita operacji, porodow, przetoczen KKCz

v wywiad rodzinny: u matki siniaczenie, krwotoczne miesigczki, przetoczenie
KKCz po porodzie

v" W rodzinie bez matoptytkowosci (matka? brak danych)



Pacjentka KP, 47 lat
(01.2015-04.2015)

Hb 13,8 g/dI RBC 4 610 000/mcl MCV 89,2 fl
WBC 6 540/mcl PLT 39 000/mcl metoda optyczng (na cytrynian 21 000/ml)

ferrytyna 38 ug/l (n. 13-400) RTC 5,3%%



Pacjentka KP, 47 lat
(01.2015-04.2015)

Hb 13,8 g/dI RBC 4 610 000/mcl MCV 89,2 fl
WBC 6 540/mcl PLT 39 000/mcl metoda optyczng (na cytrynian 21 000/ml)
ferrytyna 38 ug/l (n. 13-400) RTC 5,3%%

W rozmazie krwi obwodowej pat 4, seg 75, kw 1, limf 13, mono 7, obecne duze i olbrzymie ptytki
Krwi



Pacjentka KP, 47 lat
(01.2015-04.2015)

Hb 13,8 g/dI RBC 4 610 000/mcl MCV 89,2 fl
WBC 6 540/mcl PLT 39 000/mcl metoda optyczng (na cytrynian 21 000/ml)
ferrytyna 38 ug/l (n. 13-400) RTC 5,3%%

W rozmazie krwi obwodowej pat 4, seg 75, kw 1, limf 13, mono 7, obecne duze i olbrzymie ptytki
Krwi

Matoptytkowos¢ immunologiczna ??
Wrodzona makrotrombocytopenia?
VWD / trombocytopatia?



Pacjentka KP, 47 lat
(01.2015-04.2015)

Hb 13,8 g/dI RBC 4 610 000/mcl MCV 89,2 fl
WBC 6 540/mcl PLT 39 000/mcl metoda optyczng (na cytrynian 21 000/ml)
ferrytyna 38 ug/l (n. 13-400) RTC 5,3%%

W rozmazie krwi obwodowej pat 4, seg 75, kw 1, limf 13, mono 7, obecne duze i olbrzymie ptytki
Krwi

INR 1,0 (n. 0,85-1,15) PT11,7s(n. 9,8-12,1s) APTT 30,9 s (n. 25-33,5 s)
fior 2,4 g/l (n. 1,8-3,5) FVII 116,3%

FXII 72,2% FX1 102,8% FIX 80,3%

VWF:RCo 121% VWF:Ac 148%

VWF:RCoO 74,1% VWF:Ac 105,2%

FVIII 102,8% VWF:Ag 81,9%



Pacjentka KP, 47 lat
(01.2015-04.2015)

Hb 13,8 g/dI RBC 4 610 000/mcl MCV 89,2 fl
WBC 6 540/mcl PLT 39 000/mcl metoda optyczng (na cytrynian 21 000/ml)
ferrytyna 38 ug/l (n. 13-400) RTC 5,3%%

W rozmazie krwi obwodowej pat 4, seg 75, kw 1, limf 13, mono 7, obecne duze i olbrzymie ptytki
Krwi

INR 1,0 (n. 0,85-1,15) PT11,7s(n. 9,8-12,1s) APTT 30,9 s (n. 25-33,5 s)
fior 2,4 g/l (n. 1,8-3,5) FVII 116,3%

FXIl 72,2% FX1 102,8% FIX 80,3%

VWF:RCo 121% VWF:Ac 148%

VWF:RCoO 74,1% VWF:Ac 105,2%

FVIII 102,8% VWF:Ag 81,9%

PFA-100 Col/Epi 249 s (n. 86-165 s), Col/ADP > 300 s (n: 71-118 s)



Pacjentka KP, 47 lat
(01.2015-04.2015)

Hb 13,8 g/dI RBC 4 610 000/mcl MCV 89,2 fl
WBC 6 540/mcl PLT 39 000/mcl metoda optyczng (na cytrynian 21 000/ml)
ferrytyna 38 ug/l (n. 13-400) RTC 5,3%%

W rozmazie krwi obwodowej pat 4, seg 75, kw 1, limf 13, mono 7, obecne duze i olbrzymie ptytki
Krwi

INR 1,0 (n. 0,85-1,15) PT11,7s(n. 9,8-12,1s) APTT 30,9 s (n. 25-33,5 s)
fior 2,4 g/l (n. 1,8-3,5) FVII 116,3%

FXIl 72,2% FX1 102,8% FIX 80,3%

VWF:RCo 121% VWF:Ac 148%

VWF:RCoO 74,1% VWF:Ac 105,2%

FVIII 102,8% VWF:Ag 81,9%

PFA-100 Col/Epi 249 s (n. 86-165 s), Col/ADP. > 300 s (n; 71-118's)

Agregacja ptytek ostabiona pod wptywem kwasu arachidonowego (65%) oraz ristocetyny
(25%), prawidtowa pod wptywem ADP (75%), epinefryny (80%) i kolagenu (100%) [wynik
watpliwy - liczba ptytek w PRP 26 000/mcl]



Pacjentka KP, 47 lat
(01.2015-04.2015)

Hb 13,8 g/dI RBC 4 610 000/mcl MCV 89,2 fl
WBC 6 540/mcl DLT 20 NNAImalmatada antueang (ng cytrynian 21 000/ml)
ferrytyna 38 ug/l (n. 13-400)
W rozmazie krwi obwodowej pat cne duze i olbrzymie ptytki
kil Podejrzenie zespotu
Bernarda-Souliera
INR 1,0 (n. 0,85-1,15) APTT 30,9 s (n. 25-33,59)
fibr 2,4 g/l (n. 1,8-3,5)
FXI 72,2% , FIX 80,3%
VWF:RCo 121% VWF:Ac 148%
VWF:RCo 74,1% VWF:Ac 105,2%
FVIII 102,8% VWF:Ag 81,9%

PFA-100 Col/Epi 249 s (n. 86-165 s), Col/ADP > 30 /s (n: 71-118 s)

Agregacja ptytek ostabiona pod wptywem kwasu arachidonowego (65%) oraz ristocetyny
(25%), prawidtowa pod wptywem ADP (75%), epinefryny (80%) i kolagenu (100%) [wynik
watpliwy - liczba ptytek w PRP 26 000/mcl]



Pacjentka KP, 47 lat

Badanie metodg cytometrii przeptywowej ekspresji GP 1b/IX/V na ptytkach

Na ptytkach krwi pacjentki stwierdzono obnizenie ekspresji:
- glikoproteiny Ib/IX o ok. 83%
- glikoproteiny Ib 0 ok. 81%

- glikoproteiny 1X o ok. 85%
w stosunku do osoby zdrowej. Nie stwierdzono zmian w ekspresji GPIlb i GP llla.
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