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Trombocytdzu ¢asto odhalime jako vedlejsi laboratorni abnormitu pfi vySetfeni kompletniho krevniho obrazu, ktery jsme indikovali z ji-
ného nesouvisejiciho medicinského dlivodu. Kdyz je nalezena, miize zplsobit vaznou diagnostickou pochybnost. Trombocytdza je bud
reaktivni proces (sekundarni trombocytdza), nebo méné ¢asto je zapfic¢inéna klonalnim myeloproliferativnim onemocnénim kostni diené.
Autofi pfedkladaji sou¢asné nazory na patogenezi a klinické aspekty primarni a sekundarni trombocytdzy u déti.
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THROMBOCYTOSIS IN CHILDREN

Thrombocytosis is frequently found as an incidental laboratory abnormality during an examination of complete blood count that was indi-
cated because of another medical nonassociated reason. When it is found, it can cause a serious diagnostic uncertainty. Thrombocytosis
is either a reactive process (secondary thrombocytosis) or less frequently it is caused by a clonal (myeloproliferative) disorder of bone
marrow. It is usually extremely difficult to differentiate primary thrombocytosis from reactive one on basis of clinical and laboratory fin-
ding. Authors present current opinion on pathogenesis and clinical consideration of primary and secondary thrombocytosis in children.
Key words: primary thrombocytosis, essential thrombocytosis, secondary thrombocytosis, reactive thrombocytosis, thrombocythemie,

thrombopoetine, megacaryopoesis, bleeding and thrombotic complications.
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Uvod

Zatimco primarni trombocytéza je v détském
véku vzécnd, sekundarni trombocytézu mlzeme
diagnostikovat relativné Casto (21). Patogeneze
esencialni trombocytémie (ET) a reaktivni trom-
bocytézy (RT) byla Iépe objasnéna az po objeveni
erytropoetinu (Epo). Proto jsou souCasné poznatky
0 patogeneze trombocytdzy u déti i dospélych od-
vozovany od biologie trombopoetinu (Tpo) a jeho
receptoru c-mlp.

Definice trombocytézy v détském véku
Trombocytéza u déti je definovana jako zvySeny
pocet krevnich desti¢ek. Za normalni rozmezi poctu
trombocytli novorozenc, kojencu, starsich déti, ado-
lescentl i dospélych se vSeobecné povazuje pocet
desticek mezi 150 x 10%1 a 450 x 10%/1. Definice trom-
bocytdzy variruje mezi >400x 10%1 a >1000x 10%/1.
Za Ucelem zvazeni rlznych charakteristik a klinic-
kych dasledkd trombocytdzy je v recentnich uéebni-
cich trombocytéza arbitrazné délena na:
a) lehkou s poctem desti¢ek >500 a <700x 10%!
b) mirnou trombocytézu s pottem >700 a <900x 10%1
) tézkou, kdyz pocet trombocytl je >900x 10%!
d) extrémné vysokou trombocytdzu s destickami
>1000x10%1 (4).

o

Klasifikace trombocytézy

Na zékladé patogeneze mizeme trombocytézu
rozdélit na primarni (esencidlni) a sekundami (reak-
tivni). Primarni trombocytdza je myeloproliferativni
onemocnéni, zapfi¢inéné monoklonalnimi nebo po-
lyklonalnimi zménami hematopoetickych bunék ne-
bo zménami v biologii Tpo. Sekundarni trombocy-
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toza je zapfic¢inéna aktivovanou megakyryopoézou
v dusledku rGznych hematologickych i nehematolo-
gickych chorob.

Diagnosticka kritéria trombocytézy

U vétSiny déti s reaktivni trombocytézou jsou pfi-
tomny zfejmé klinické piiznaky zakladniho systémoveé-
ho onemocnéni. Laboratomi i klinické odliSeni RT od
ET je mnohdy nelehkeé. Pfed stanovenim diagnézy pri-
marni trombocytdzy, ktera je do znaéné miry diagnézou,
kterou obvykle vylu€ujeme (diagnosis of exclusion), je
nutné provést nezbytné diagnostické testy. Diagnostic-
kym standardem pro ET jsou kritéria Pracovni skupiny
pro polycytémii vera (Polycethemia Vera Group), ktera
jsou uvedena v tabulce 1 (17). Kromé morfologickych
a genetickych/cytogenetickych vySetfeni vzorki kostni
dfené je vhodné analyzovat i dalSi vyznamné znaky,
mezi které zahmujeme kultivaci kolonii megakaryocyt,
vySetfeni klonality a méfeni rdznych rlstovych faktord
a cytokini megakaryopoézy.

Fyziologie megakaryopoézy
a tvorby krevnich desticek

Regulace trombopoézy je kontrolovana rodinou
hematopoetickych ristovych faktorl. Trombopoetin
je klicovym regulatorem megakaryopoézy i tvorby
desticek. Trombopoetin a jeho receptor hraji hlavni
roli v patogenezi trombocytézy (4, 7, 11, 12). Podili se
pfi kontrole diferenciace ¢asnych hematopoetickych
kmenovych a progenitorovych bunék; stimuluje pro-
liferaci megakaryocytarnich progenitorovych bunék
a diferenciaci megakaryoblastd na megakaryocyty.
Tpo rovnéz zvySuije funkci trombocytli v in vitro i v in
vivo podminkéch (22). Gen pro Tpo je lokalizovan na
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dlouhém rameni lidského chromozomu 3, v oblasti
3026 nebo q27. Hematopoeticka aktivita Tpo plsobi
prostfednictvim vazby k jeho specifickym recepto-
rdm. Tpo receptor je pojmenovan akronymem c-mpl
pro bunécny (cellular) homolog retrovirového komple-
xu navozujici myeloproliferativni leukémii. C-mpl je
exprimovan na CD34+ bunkach, pluripotentnich he-
matopoetickych progenitorovych burikach, megaka-
ryocytech, destickach a endotelialnich burikach.

Soucasné znalosti regulace Tpo jsou zaloZené
na vztahu mezi genovou expresi Tpo, jeho cirkulujici
koncentraci a piitomnosti bunék, které nesou recep-
tor ¢-mpl. Tpo je exprimovan primarné v jatrech, v ma-
Iém mnozstvi v ledvinach, kostni dfeni a v nékterych
dalSich organech. Teorie regulace prostfednictvim
Ubytku bunék ,end-cell-mediated regulation” byla po-
tvrzena v mnoha studiich zabyvajicich se koncentraci
Tpo, megakaryopoetickou aktivitou, poCtem desticek
u novorozencd, déti a dospélych: pfi trombocytopenii
v dlsledku redukované megakaryopoézy se cirkuluji-
ci koncentrace Tpo zvySuje. Naproti tomu koncentrace
Tpo je normalni, pfipadné na horni hranici normalnich
hodnot, kdyZ k trombocytopenii dojde rozpadem des-
tiek. Model je zalozeny na mnozstvi bunék nesou-
cich c-mpl a na produkci Tpo v jatrech a ledvinach.
Tento model je soucasti autoregulaéniho mechaniz-
mu zpétné vazby (smycky): pfi nizké vazbé Tpo na
c-mpl receptory dochazi ke zvySené produkci Tpo,
¢imz dochézi k jeho vazbé na volné receptory c-mpl.
Naproti tomu vysokd vazba Tpo na buriky nesouci re-
ceptor c-mpl je pficinou snizené produkce Tpo.

U nezralych novorozenc je pfechodna trombocy-
téza ¢astym nahodnym nalezem. Nedavno bylo potvr-
zeno, Ze hlavni pfi¢inou je u nich nizka exprese recep-
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torll c-mpl na povrchu desticek pfi narozeni. Do véku
6 mésicl se exprese receptorli postupné zvysuje, ale
stéle zstava nizsi v porovnani s expresi u dospélych.
Byl vysloven nazor, Ze nizké exprese receptorli Tpo na
desti¢kach je pfi¢inou snizené clearance Tpo, ktera
udrzuje vysokou hladinu volného Tpo v krvi. Nasledna
zvySena tvorba desti¢ek v kostni dfeni z megakaryo-
cytl nebo z jejich progenitor zapfiini trombocytézu
nezralych novorozencti (18). Buriky kostni dfené jsou
dalSim mistem tvorby Tpo. Na rozdil od jater je genova
exprese Tpo ve stromalnich buiikdch zvySené stimulo-
véana poklesem krevnich desti¢ek (vzniklou trombocy-
topenii). | kdyz zatim nebylo pfesné uréené misto pro-
dukce Tpo, in vitro studie prokazaly, Ze trombocytarni
a-granulejsou zahrnuty do téchto regulaénich procest.
Nové studie potvrzuji, Ze na regulaci megakaryopoézy
se podileji i prozénétlivy cytokin interleukin-6 (IL-6),
ktery stimuluje genovou expresi Tpo v hepatocytech.
Kromé IL-6 se na stimulaci megakaryopoézy podileji
i dalSi cytokiny a hematopoetické riistové faktory: ko-
lonie granulocytl a makrofagl stimulujici faktor (GM-
-CSF), IL-3, IL-11 a leukémii inhibujici faktor. Nejnové;i
byla v procesu megakaryopoézy popséna i role IL-1.
IL-183 pfimo stimuluje formovani megakaryocytarni ko-
lonie formuijici jednotky (CFU-Meg).

Primarni trombocytéza

Primémi trombocytéza/esenciélni trombocyté-
mie je klasifikovana jako chronické myeloprolifera-
tivni onemocnéni hematopoézy, nasledkem kterého
hlavni hematologickou abnormalitou je nekontrolo-
vatelna tvorba krevnich desti¢ek (tabulka 1). Primar-
ni trombocytéza mize byt monoklondini nebo po-
lyklondlni onemocnéni. Riziko tromboembolickych
komplikaci je vy$Si u pfipadi s monoklonalitou (10).
ET je v détském véku extrémné vzéacné onemocné-
ni. Hodnota cirkulujici koncentrace Tpo je normalni
nebo lehce zvySena, i kdyz pfedpokladame spise
snizenou hladinu Tpo jako dlsledek zvySeného
mnozstvi bunék nesoucich ¢-mpl. Na rozdil od fa-
miliarni trombocytézy nebyly u ET nalezeny zadné
strukturaini defekty Tpo nebo genu c-mpl. Role
mikroprostfedi kostni dfené v patogenzi ET neni
dodnes dostate¢né objasnéna. Ve stroméalnich bun-
kach kostni dfené je genova exprese Tpo regulo-
vand proteiny uvolnénymi z destickovych a-granul.
ZvySenou expresi Too mRNA specidlné stimuluje
i trombocytarni ristovy faktor (PDGF), ristovy fak-
tor-2 pro fibroblasty (FGF-2) a IL-11. Destickovy fak-
tor-4, trombospodin a transformujici ristovy faktor-3
(TGFP) expresi Tpo mRNA tlumi. Stéle je nejasné,
zda je soucasné stimulovand angiogeneze stromy
kostni dfené primarnim patogennim dlsledkem ne-
bo jen sekundarnim fenoménem trombocytézy.

Primarni trombocytéza je v détském véku velmi
vzéena (19, 21). Podle kritérii Pracovni skupiny pro
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Tabulka 1. Diagnosticka kritéria pro esencialni trombocytézu/trombocytémii

Al pocet desticek >400x 10%1; neni zndma pficina reaktivni trombocytézy

A2 zvy$eni podtu a shlukovani (clustering) zralych obrovskych megakaryocytd s hyperploidnim jadrem

A3 neni pritomny dalsi (nebo pfidruzeny) podtyp myeloproliferativniho onemocnéni nebo myelodysplasticky syndrom

B1 normalni nebo zvySend alkalické fosfataza v leukocytech, normaini sedimentace krvinek, neni pfitomnd horecka

B2 normalni nebo lehce zvySena bunéénost a Zadna nebo minimalni retikularni fibréza kostni diené

B3 splenomegalie pfi palpaci nebo velikost sleziny >11 cm (pro détsky vék + 2 SD od normy) pfi diagnostickych
zobrazovacich procedurach (ultrazvuk)

B4 spontanni tvorba erytroidnich a/nebo megakaryocytarnich kolonif v in vitro testech s progenitory kostni dfené

SD — smérodatna odchylka

Tabulka 2. Charakteristické znaky primarni (esencidlni) a sekundarni (reaktivni) trombocytdézy u déti

kritéria

vyskyt (vékova zdvislost)
incidence (za rok)

délka trvani trombocytézy
splenomegalie

horecka

krvécivé choroby a trom-
béza

Casté laboratorni ndlezy
pocCet desticek

morfologie desticek

funkce desti¢ek

kostni dfen

patogeneze

esencialni trombocytéza (ET)
vétSinou 11 let

1/1000000

meésice, roky nebo permanentné
Casto

malokdy

¢asto u monoklonalni ET, vzacné u famili-
arni trombocytémie

prodlouzeny ¢as krvaceni, zvySeny PT
a ve 20% PTT; zvy$ena prevalence anti-
-fosfolipidovych protilatek

vétsinou >1 000 x 1071

veliké nebo malé, dysmorfické (konglo-
meraty, fragmenty megakaryocytd, hypo-
granularita)

porusena

zvy$eny pocet megakaryocytl s abnor-
malni morfologii (veliké megakaryocyty

s hyperploidnim jadrem); spontanni tvor-
ba hematopoetickych a/nebo megakaryo-
cytarnich progenitorovych bunék; zvysena
angiogeneze stromy.

klonalni defekt v hematopoéze nebo v me-
gakaryopoetickych progenitorech, snize-
na exprese c-mlp a/nebo jeho hyperreak-

reaktivni trombocytdza (RT)
VétSinou <2 roky

>600/1000000

dny, tydny nebo mésice, pfechodné
vzéené

Casto
extrémné vzacné
zvySeny VWF, fibrinogen, prozéanétlivé cy-

tokiny a CRP, kdyZ je RT zapfi¢inéna in-
fekei

vétsinou <800 x 10%I

veliké, ale normalni morfologie

normalni

zvy$eny pocet megakaryocytl, normal-
ni morfologie

zvySena produkce Tpo nebo uvolfiovani
megakaryopoetickych rlstovych faktord,
zejména IL-6

tivita k Tpo

Tpo - trombopoetin, VWF — von Wilebranduv faktor, PT - parciélni protrombinovy ¢as, PTT - parcialni tromboplasti-

novy ¢as, CRP — C-reaktivni protein, IL-6 — interleukin 6

polycetémii vera bylo v letech 1996-2000 publiko-
vano pouze 75 pfipadd ET. Familami trombocytéza
byla pozorovana az u 50% déti s ET. Priblizné 2/3 dé-
ti s ET mélo pocet desti¢ek >1000x 10%1. Primérny
vék déti s ET je 11 rokd. Podobné jako u dospélych asi
30% détskych pacientl ma v dobé diagnézy trombo-
embolické nebo krvacivé komplikace; asi u 20% ini-
cidlné asymptomatickych déti se komplikace vysky-
tuji pozdéji. Splenomegalie byva nalezena u kazdého
druhého ditéte, hepatomegalie u kazdého Ctvrtého.
Deset procent pacient(i umira na probihajici onemoc-
néni hematopoézy, u dalSich 5% déti s ET se vyviji
myeloproliferativni onemocnéni. Mezi morfologické
abnormality desti¢ek (obrazek 1) zahrnujeme: obrov-
ské desticky, konglomeraty desticek, bizarni formy,
megakaryocytamni fragmenty a hypogranularitu. Cha-
rakteristickym rysem ET je i snizeny poCet pseudo-
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podii a a-granul. Mezi charakteristické abnormality
kostni dfené zahrnujeme hypercelularitu, éasto se
zvy$enym potem megakaryocytd. Tyto buriky jsou
hyperploidni, dysplastické nebo obrovské velikosti.
Histologické kritéria, jakymi jsou stimulovana angio-
geneze, redukce exprese c-mpl na megakaryocytech
a zvySena proliferace megakaryocytd, jsou zakladni
kritéria pro odliSeni primarni od sekundarni trombocy-
tdzy (tabulka 2). Ur€eni retikulovanych desticek, coz
jsou nové vyplavené desticky s rezidualnim obsahem
RNA, se jevi jako vhodné kritérium pro stanoveni
rychlosti obratu desticek a protrombotického rizika
(20). Sérové hladiny prozanétlivych cytokind nebo
CRP u déti s ET nevyboduji z pasma normy. U déti
s familidrni trombocytézou je poCet desticek mensi
nez u déti s ET. Splenomegalie je méné &asté a ne-
jsou pozorovany trombotické a krvacivé komplikace.
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Lécebna strategie je proto daleko konzervativngjsi
nez u ET. Familiarni formy trombocytézy by mély byt
odligeny od hereditarnich forem.

Pracovni skupina pro détskou hematologii
v Ceské republice (PSDH CR) dispenzarizuje cel-
kem 11 déti s esencidlni trombocytézou. Primérny
vék pacientl v éase diagndzy byl 9 let (median 8 let),
pfevazovaly divky (64%), medidn poctu krevnich
desticek byl 1616 x 10%1, mirmou splenomegalii mély
pouze dvé déti. Anagrelid byl Iékem volby az u 45%
déti s ET (tabulka 3).

Lécebné moznosti nefamilidrni
primdarni trombocytézy

Lé&ba mirné (nefamiliarni) primarni trombocytd-
zy, ktera je definovana v anamnéze absenci krvéci-
vych nebo trombotickych epizod a podtem destiéek
<1500x10%I, neni doporu¢ovana. U pacientl s vy-
sokym rizikem trombotickych a krvécivych komplikaci
je velmi d¢innym lékem hydroxyurea. Urcité riziko
leukemické transformace po dlouhotrvajicim poda-
véni hydroxyurey nebylo potvrzené (8). Anagrelid,
imidazo-chinazolinovy derivat, ktery redukuje pocet
desticek potlacenim maturace megakaryocyt(, mize
byt alternativnim lékem pro lécbu ET u déti. Jeho vy-
hodou je ordini aplikace a Zadna leukemogenni akti-
vita. K redukci agregovanych desti¢ek s opakovanymi
epizodami trombdz je doporuéovana nizkodavkovana
acetylsalicylova kyselina. Dalsi latky s redukujicim
potencidlem, jakymi jsou busulfan, interferon-a a di-
pyramidol, byly pouzity jen u nékolika détskych a do-
spélych pacientd, a proto nejsou vSeobecné pro Ié¢bu
ET doporucovany. Lécbu ET u déti zvazujeme zejmé-
na v pfipadé opakovanych trombotickych a krvaci-
vych komplikaci, které jsou v&tsim rizikem nez mozny
leukemogenni, cytoredukéni nebo myelosupresivni
vedlejSi ucinek IéCby. Zafazeni déti s ET do kontro-
lovanych studii by zfejmé pfispélo k nalezeni dikazu
pro doporuceni vhodného Ié¢ebného postupu.

Sekunddarni trombocytéza
Patofyziologie RT

Sekundarni (reaktivni) trombocytéza vznika ze
zvySené megakaryopoézy a trombopoézy, které mo-
hou byt stimulovany aZ desetindsobné. Nejcastéjsi
pfi¢inou trombocytézy u déti je reaktivni proces zapfi-
¢inény infekci, chronickym zanétem, tkariovym posko-
zenim (trauma/operace/popalenina) nebo nadorem
(16, 23). Typické laboratorni nalezy RT jsou uvedeny
v tabulce 2. Vzhledem ke svému dominantnimu po-
staveni v odpovédi akutni faze zanétu a nadorového
onemocnéni hraje IL-6 klicovou roli v patogenezi RT.
IL-6 stimuluje megakaryopoézu pfimo i nepfimo (sti-
mulaci produkce Tpo v jaterni burice). Efekt IL-6, ktery
je produkovén v disledku probihajiciho onemocnéni,
mUze vysvétlit, pro¢ u RT hladina cirkulujiciho Tpo ob-
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Tabulka 3. Klinicka a laboratorni charakteristika détskych pacientti s primarni trombocytézou v Ceské

republice
Pacient pohlavi Vé!( Ly pfiznaky
gnoze (roky)

1 Z 6 z4dné
2 Z 1,5 z4dné
3 b4 1,5 kolapsy
4 M 6,5 zadné
5 M 16 zadné
6 Z 15 kefalea
7 M 8,5 kefalea
8 M 8 zadné
9 Z 10 #4dné
10 Z 15 z4dné
11 Z 8 4dné

racené nekoreluje s poctem bunék nesoucich c-mpl.
Maze to vést k zavéru, Ze ke zvySené produkci Tpo
dochazi v disledku probihajiciho zanétlivého proce-
su. U nadord je trombocytdza zapfi¢inéna zvySenou
produkci Tpo zejména hepatoblastomem, méné Casto
neuroblastomem, lymfomy a dalSimi nadory.

Rozlieni ET od RT je v rutinni klinické praxi
velmi dllezité. C-reaktivni protein, sedimentace
erytrocytd, ale i hladina IL-6 jsou integraini soucésti
biologické odpovédi akutni faze zanétu a podileji se
i na patogenezi RT v in vivo i v in vitro podminkach
(12). Hsu a spol. prokézali, ze cirkulujici hladina IL-
6 je statisticky signifikantné vy$si u pacientl s RT
v porovnani s pacienty s ET (p<0,001). Nezjistili
u nich ale zadné rozdily v hladinach Tpo, IL-11, IL-3,
IL-8 a receptoru pro IL-6.

Klinické charakteristiky RT

Incidence RT je odhadovana asi na 6-15%
hospitalizovanych déti. U 72-86% déti s RT jsou
desticky v rozmezi 500-700x 10% (lehk& trombo-
cytéza). Mirnd trombocytéza (destiCky v rozme-
zi 700-900x 10%1) je pfitomna asi u 6-8% déti
s RT a pouze 0,5-3% déti ma hodnoty desti¢ek
>1000x 10%I. Incidence RT do jisté miry ukazuje
vékovou zavislost.

Nejvyssi incidence RT je pozorovana do véku 2
let. U novorozencli po narozeni prokazujeme trom-
bocytdzu >500x 1091 asi u 13%. V pribéhu prvniho
meésice je trombocytdza pozorovana az u 36 % novo-
rozenctl (mnozi z nich méli nizkou porodni hmotnost
<2500 g a/nebo byli Ié€eni pro infekci). V tomto véku
asi 10% studovanych novorozencl ma pocet desti-
¢ek 600-700x 10%/1, 4 % hodnotu >700x 10%/1. Ve dru-
hém mésici Zivota miva 8% kojencli poCet desticek
>700x10%1. Asi u 13% kojenctl se pfechodna trom-
bocytéza upravi mezi 6.-11. mésicem véku. Vysoka
néchylnost k trombocytéze u novorozenct a kojenct
je vysvétlovana riiznymi fyziologickymi fenomény:
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d(is1t$(9:/II()y splenomegalie lécha
1456 ne Anegrelid
668 ne nelécena
1720 +2cm Anegrelid
2428 ne Anopyrin
1307 ne nelécen
2320 ne Anegrelid
1230 +2cm Anegrelid
1616 ne Anegrelid
2285 ne hydlrm“area’
1374 ne Anopyrin
1481 ne IFN-a

a) vysokou expresi Tpo genu v kostni dfeni v prd-
béhu ontogeneze medularni hematopoézy

b) vyssikoncentraci cirkulujiciho Tpo u plodu a no-
vorozence nez u déti a dospélych a

c) zvySenou senzitivitou megakaryocytarnich pro-
genitorovych bunék na Tpo.

PFiciny RT
¢inou RT ve vSech vékovych kategoriich déti. Nej-
dastéjsi pricinou RT je respiracni infekce (6). Castou
pfiCinou je i infekce gastrointestinalniho a urogeni-
talniho traktu. Garoufi a spol. zaznamenali RT az
u 74% déti s pyelonefritidou, ale jen ve 14% u déti
s infekci dolnich mocovych cest (9). U déti s bak-
teridlni meningitidou se trombocytéza vyskytuje az
u 49% pacientl (13). RT je Casto pozorovana i po
splenektomii (odstranéni zasobni rezervy desticek;
vyjmuti retikulo-endotelidiniho systému).

Rizné typy anémie se podileji az na 6-12% RT
v détském véku. Nejcastéjsi vyskyt RT pozorujeme
u hemolytickych anémii a u anémii z nedostatku
Zeleza. | kdyz vysvétleni pficiny RT u sideropenické
anémie nebylo zatim objasnéné, zda se, Ze nedosta-
tek Zeleza hraje v rozvoji RT kli¢ovou roli. Po zahaje-
ni 1é¢by preparaty zeleza se hodnoty destiCek i eryt-
rocytl velmi rychle normalizuji (1, 5). Nedostatek
Zeleza v détském véku Ize tak povazovat za jednu
z nejCastéjSich pficin reaktivni trombocytdzy. Trom-
bocytdza byla pozorovana i u kojencl s krvacivymi
chorobami nebo s krvacenim z nedostatku K vitami-
nu. Autoimunitni choroby (idiopatickd juvenilni artriti-
da, nespecifické stfevni zanéty, polyarteritis nodosa,
Kawasakiho nemoc) jsou uvadény jako pfi¢ina RT
az u 4-11% déti (14). U déti s Henochovou-Schén-
leinovou purpurou pozorujeme obvykle jen lehké
formy trombocytdzy. ZvySend hladina cirkulujiciho
Tpo, které je pficinou RT, je nejCastéji popisovana
u nadorl jater (hepatoblastom). Méné ¢&asto, asi
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Obrazek 1. Kostni dfen u ditéte (pacient ¢. 4) s esencialni trombocytézou: je patrny zvyseny pocet
megakaryocytll s abnormdlni morfologii (veliké megakaryocyty s hyperploidnim jadrem - a, b, c, d)
a shlukovani (clustering) zralych obrovskych megakaryocytt s hyperploidnim jadrem (e, f)
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u 3% déti, je RT spojena s akutni lymfoblastickou
leukémii (2).

RT mlze byt zapfi¢inénd i rGznymi Iéky. Adre-
nalin, kortikosteroidy, cyklosporin, vinca-alkaloidy,
mikonazol, penicilamin, imipenem a meropenem jsou
povazovany za moznou pfi¢inu trombocytdzy u déti
(15). Adrenalin a stres ale plisobi i na uvolnéni zasob
desticek ze sleziny do cirkulace. RT se u déti ale mlze
vyvinout i u dalSich onemocnéni: alergie, metabolické
nemoci, myopatie nebo neurofibromatéza. Patogen-
ni mechanizmus, ktery vede k rozvoji trombocytézy
u téchto onemocnéni, zatim vysvétlen nebyl.

Komplikace RT

V priibéhu RT se u déti vétSinou z4dné tromboem-
bolické ani krvacivé komplikace nevyskytuji. Trombo-
embolizmus byl opakované popsan u déti s talasémii.
Déti mivaji zvySenou reaktivitu desticek, nizkou hladinu
proteinu C a antitrombinu nebo byvaji postizeny dalSimi
dusledky talasémie, jako je kardiomyopatie, diabetes
mellitus, hepatopatie nebo portaini hypertenze (3).

Lééba RT

| pfi hodnotéch krevnich desti¢ek >1000x10%
u déti s RT profylaktickou Ié¢bu antikoagulanty nebo in-
hibitory agregace desticek nezahajujeme. Ani u asym-
ptomatickych déti s RT nebyl totiz doposud podan
Zé&dny diikaz ucinné profylaxe proti tromboembolickym
komplikacim. Individuéiné vedené profylaxe by méla byt
ale zvaZovana pfi pfitomnosti dalSich rizikovych faktord
trombézy. V pfipadé, ze se krvécivé nebo trombotické
komplikace jiz vyskytly, je redukce agregace desticek
i poétu trombocytl Zadouci a opravnéna.
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