Trombocytopenier
handlaggning och diskussion
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Nydebuterad ITP
Provtagning

Nydebuterad ITP (<3 man): I typiska fall racker det med en begransad utredning;

* fullstindigt blodstatus, ska inte visa annat an trombocytopeni, men kraftig
slemhinneblodning kan ge anemi

 IPF (immature platelet fraction), for bedomning av om det ror sig om
minskad trombocytproduktion eller okad destruktion

* Immunglobuliner, for att hitta tecken till eventuell immunbrist
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Nydebuterad ITP
Benmargsundersokning

* Vid typisk anamnes och typiska fynd i status och lab ar
benmargsundersokning inte nodvandig.

* Vid avvikelser i1 blodstatus eller status (t.ex. skelettsmarta,
forstorad mjalte, forstorade lymfkortlar) bor man overvaga
benmirgsundersokning.
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Kronisk ITP
(>12man duration)

Utredning

Utred efter behov, t.ex:
— ANA vid misstanke om SLE

— Benmargsundersokning med cytogenetik vid misstanke om
t.ex MDS, re-evaluering av diagnos

— u-ljud buk vid misstanke om hypersplenism (mjaltstorlek,
mjaltvenstas, paverkan pa portaflode?)
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Behandling nydebuterad I'TP

Forsta linjens behandling:

kort steroidkur (t.ex 2-4 mg prednisolon/kg/d i 4-7 d)

I andra hand: Ivig (snabbare effekt men kraver inlaggning, iv infart, ger bla
huvudvark som biverkan, dyrare) 0.8-1g/kg, vb kontroll IgG, IgA,IgM innan

Trombocyttransfusion kan behova ges vid allvarlig, livshotande blodning, men

endast da

Tranexamsyra vb
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Behandling kronisk ITP

* Forsta linjens behandling
* Jfr nydebuterad ITP:
* Steroidkur som "rescue” behandling

* Ivig som rescue, eller upprepat for att
uppratthalla TPK-niva och minska
symtom, paverkan pa livskvalitet

Andra linjens behandling

Behandling i syfte att oka
trombocytproduktionen: TPO-analoger

Behandling i syfte att minska destruktion
av trombocyter:

MMPF, Sirolimus, ev. i kombination med
TPO-analoger

Rituximab (obs risk for persisterande
hypogammaglobulinemi)

Splenektomi (avvakta sa lange som
mojligt, livslang risk for sepsis)
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ITP Riktlinjer
behandling

Nydebuterad

ITP

Livshotande
blédning

Vg 1-2 g/kg, upprepas
dag 2 vb
Metylprednisolon 30
mg/kg (max 1 g) iv
upprepas under 3 dgr vb
Trombocyttransfusion 15-

30 ml/kg

Tranexamsyra 10 mg/kg
iv var 8 timme

J

Hudblédning,
kortvarig
slemhinneblédning

Isolerad

Slemhinneblédning hudblédning

J

Prednisolon 1-2 mg/kg/d i 5-7

Observation i de

dgr, alt 2-4 mg/kg/d i 3-4 dgr flesta fall Expektans
EllEy Behandling vb ) med )
IVlg 0.8-1.0 g/kg, upprepas dag J aterbesok
2vb inom 2-3
dagar,
alternativt

observation

Tranexamsyra vid
pagaende/recidiverande
slemhinneblédning

Uppféljning

inom 3dygn

Recidiverande
blédning

Prednisolon
alternativt
VIg

Ingen aktiv
blédning

Uppféljning
efter 2-3
veckor

Fortsatt
slemhinneblédning

Persisterande

blédningsproblematik

2:a linjens behandling:

Trombopoietin-analog

Rituximab

Splenektomi
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Kan det vara nagot annat?
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Atypisk anamnes

* Debut fore 6 manaders alder (medfodda trombocytfunktionsdefekter,
underliggande immunbrist/dysreglering/arftlig trombocytopeni)

e Arftlighet fér blodningsbenigenhet (Von Willebrands sjukdom eller annan
koagulopati)

« Arftlighet f6r penier, autoimmunitet (SLE)

* Kronisk ofta mattlig trombocytopeni, daligt behandlingssvar, indikerar mojlig
arftlig TP eller immundysreglering
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Atypiska fynd

* Blodningsbenagenhet vid mattligt sankta TPK-nivaer
* Lymfadenopati, anemi, hepatosplenomegali (akut leukemi, SLE)

* Dysmorfa drag (t.ex Fanconi anemi, Thrombocytopenia with absent radius)
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Utredning vid atypisk bild eller atypiskt forlopp,
behandlingsresistent sjukdom

 Blodstatus, diff, retikulocyter, trombocytstorlek, utstryk,
trombocytantikroppar

« Immunglobuliner

« Lymfocytprofil (T-,B-, NK-celler)

« ANA, ds DNA

e Virus; hepatit, CMV, HIV

« U-ljud buk; splenomegali? Lymfkortlar?
* Benmargsundersokning

 Genetisk utredning trombocytopeni



Algoritm diagnostisk evaluering

Bone Marrow Disorders
Bone Marrow Failure/Aplastic Anemia

Hematologic Malignancies/MDS
Infiltrative Disorders

! Pseudo-thrombocytopenia

Prior low platelet count
Moderate thrombocytopenia
Parent with thrombocytopenia
Uniformly large platelets

Age 6 mo-17y
presenting with isolated
Macrocytosis thrombocytopenia
Dysplasia
Other cytopenias
Microthrombocytes
Bl 2
+/-Blasts CBC/differential Platelet clumping
Peripheral Blood Smear
|
: Splenomegaly New medication
Schistocytes Mild Neutropenia or Supplements

Immature Platelet Fraction >30%
Abnormal platelet granulation
Neutrophil inclusions

Y

Inherited Platelet
Disorders

\/

Flow Cytometry
Multiplex Platelet Function
Testing

Y Y

Miuq i Hypersplenism
Macroangiopathic [iverDicease
Hemolytic Anemia

_______________ > GeneticTesting***

* Immunoglobulin (IgG, IgA, IgM, IgE) levels, T/B/NK subsets including double negative T cells (CD3+CD4-CD8)

**Polysaccharide vaccine titers, Cytokines and Soluble markers (ex, sCD163 (marker of macrophage activation), sCD25 (elevated in CTLA-4 and LRBA deficiencies))

***Genetic testing: Targeted, exome sequencing, genome sequencing
PID: primary immune deficiency disorders, PIRD: primary immune regulatory disorders

Y

Drug-Induced
Thrombocytopenia

New severe thrombocytopenia
Macrothrombocytopenia

\J

Immune Thrombocytopenia

Evans Syndrome
Refractory ITP
Multiple Autoimmunity
Chronic ITP diagnosis for >2 yeai
Family history of immune cytopen

Consider PIDD/PIRD
Immunophenotyping*
Functional Testing**
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