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* Nadptytkowosc¢ jest czesto spotykana w badaniu morfologii krwi u dzieci

* Zwykle ma charakter przemijajacy 1 wtorny do roznych zwykle zapalnych
procesOw chorobowych, poniewaz wzrost liczby plytek jest jednym z
elementow reakcji ostrej fazy

* Wystepuje czesciej u mtodszych dzieci w zwigzku z ich niedojrzatoscig, w tym
uktadu immunologicznego oraz cz¢stszymi infekcjami
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NADPLYTKOWOSC

* Jest definiowana jako liczba plytek powyzej 450x10°/L

* (Czestosc¢ 10,8% (6-15% hospitalizowanych pacjentow pediatrycznych)

* Najczesciej stwierdzana przypadkowo
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Megakariopoeza wymaga interakcji pomiedzy czynnikami wzrostu i1 cytokinami takimi
jak interleukina 3 (IL-3), stem cell factor (SCF) a progenitorami megakariocytow

* Najwazniejsza jest trombopoetyna (TPO), produkowana gtownie w watrobie, ale takze
w szpiku kostnym 1 nerkach

Warunkuje ona réznicowanie na wszystkich etapach dojrzewania megakariocytow

Dziata synergistycznie z innymi czynnikami wzrostu jak IL-11 1 erytropoetyna



‘(“ WOJEWODZK]
{ _J SZPITAL DZIECIECY
\/ IM. J. BRUDZINSKIEGO

W BYDGOSZCZY

NADPLYTKOWOSC

W ZALEZNOSCI OD PRZYCZYNY
* Nadplytkowos¢ wtorna (82-88%)

* Nadptytkowos¢ pierwotna

W ZALEZNOSCI OD LICZBY PLYTEK KRWI

> Lagodne - 450-700 x 10%/1
> Umiarkowane - 700 - 900 x 10%/1
> Cigzkie - 900 - 1000 x 1071

> Bardzo cigzkie - > 1000 x 10%/1
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Pierwotna nadplytkowos¢ jest zdecydowanie mniej czesta u dzieci niz u dorostych

RODZINNE NADPLYTKOWOSCI - genetycznie uwarunkowane zespoty spowodowane
mutacjami w genie trombopoetyny (TPO) 1 jej receptora (MPL) 1 ostatnio JAK2

> dziedziczenie: autosomalne dominujace z wysoka penetracja, z poliklonalng hematopezg i
nieprawidlowosciami dotyczacymi tylko linii megakariocytarne;j

SAMOISTNA NADPLYTKOWOSC

Choroba z grupy nowotwordéw mieloproliferacyjnych cechujaca si¢ zwigkszong liczbg plytek krwi,
wywotlang klonalnym rozrostem megakariocytow i innych linii hematopoetycznych

Epidemiologia

Czestos¢ wystepowania: 1,0- 1,5/100 000
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Rozpoznanie wg kryteriow WHO 2016

spetnione wszystkie kryteria wigksze albo pierwsze 3 kryteria wigksze 1 kryterium mniejsze

Kryteria wi¢gksze
* Liczba plytek krwi > 450 G/L

* Badanie szpiku: prohferaCJa linii megakariocytowej ze zwigkszong liczbg duzych dojrzatych
megakariocytow; brak wyraznej proliferacji lub przesuni¢cia w lewo w liniach granulocytowej 1
czerwonokrwinkowe;j

* Brak kryteriow rozpoznania:
* Zespolu mielodysplastycznego, Przewleklej biataczki szpikowej, Czerwienicy prawdziwej, Pierwotnej mielofibrozy

* Badanie molekularne: mutacje V617F genu JAK2, CALR, MPL
U 10-15% chorych nie stwierdza si¢ ww. zmian molekularnych (,,potrdjnie ujemni’)

Kryteria mniejsze
* Brak wyktadnikow wtornej nadptytkowosci

* Obecnos¢ markerow klonalnosci — aberracje chromosomalne - del (21q), del (20q), del (1q)
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Choroby/nowotwory mieloproliferacyjne objawiajg si¢ splenomegalig,
niezalezng od czynnikOw wzrostu hematopoezg 1 potencjalng transformacja w
ostrg biataczke szpikowg (AML)

Tego samego nie mozna powiedzie¢ o pierwotnej nadplytkowosci u dzieci,
poniewaz znacznie mniejszy odsetek dzieci niz dorostych ma mutacje JAK?2
lub MPL

Stad dyskusja o przyczynach trombocytozy u dzieci, jej patogenezie oraz
aktualnym rozumieniu tej jednostki w populacji dzieciece;j

Wazne pytania pozostajg nadal bez odpowiedzi
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NADPLYTKOWOSC WTORNA

PRZYCZYNY:

* przewlekle choroby zapalne i infekcyjne — prozapalne interleukiny a szczegolnie IL - 6
* niedokrwistosci niedoborowe 1 hemolityczne

* wczesniactwo 1 niska masa urodzeniowa (szczegdlnie w pierwszym kwartale zycia)

* wrodzona aspelenia /stan po splenektomii

* stan po zabiegach operacyjnych, uraz, oparzenia

* przebyte nasilone krwawienia

* wysitek fizyczny — uwolnienie ptytek krwi z puli §ledzionowej przez stymulacje produkcji
katecholamin

* reakcje alergiczne
* polekowe (sterydy, witamina B12, adrenalina, G-CSF)
* stan po leczeniu matoptytkowosci — tzw. nadptytkowos¢ z ,,odbicia”

* nowotwory (biataczki szpikowe, chtoniaki)
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Nadplytkowos¢ pierwotna

CML 0,1%

AML — M7 0,1%
Nadplytkowos¢ wtorna (reaktywna)
Infekcja 1 niedokrwistos¢ 48,3%
Tylko infekcja 16,2%
Niedobor zelaza 17,2%
Inne choroby hematologiczne 3,5%
Leki 2,3%
Efekt odbicia 1,9%
Choroba Kawasaki 0,7%

Idiopatyczna 9,7%
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DIAGNOSTYKA

* Badanie podmiotowe !!!

objawy infekcji, przewlekle choroby zapalne, czynniki ryzyka niedokrwistosci, wywiad

okotoporodowy, incydenty zakrzepowe, krwawienia, urazy, operacje, leki, wywiad rodzinny

* Badanie przedmiotowe

* Badania laboratoryjne

> morfologia z rozmazem mikroskopowym
> wyktadniki stanu zapalnego

> ocena gospodarki zelazem
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Ocena krwi obwodowej, markery

ostrej fazy(CRP,PCT,fibrynogen),
ocena gospodarki zelaza

< >
Odpowiedz typu ostrej fazy Niedobdr zelaza

W normie

leczenie

\
Ponowna ocena \
\,/, morfologii krwi Ponowna ocena
Nadptytkowos¢ odczynowa i morfologii krwi
\"

Utrzymujgca sie niewyjasniona
nadptytkowosé

Dalsze badania

v
JAKZ2, V617F, MPL
Badania szpiku
cytogenetyka

|

\'
rozpoznanie
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POSTEPOWANIE

® NADPLYTKOWOSC PIERWOTNA

=>» kontrola hematologiczna

= incydenty zakrzepowo-zatorowe u dzieci z rozpoznaniem nadplytkowoS$ci pierwotnej wystepuja u

okoto 11% pacjentéow

=2 mozliwo$¢ transformacji nowotworowej
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POSTEPOWANIE

® NADPELYTKOWOSC WTORNA — postawa wyczekujaca

=> ryzyko powiktan zakrzepowo-zatorowych niskie, o ile nie stwierdza si¢ dodatkowych czynnikow
ryzyka zakrzepicy (ciezkie zakazenie, wady serca, trombofilie, choroby matki — cukrzyca, zespot

antyfosfolipidowy)

=>» nie ma wskazan do rutynowego stosowania antykoagulantdw, kwasu acetylosalicylowego, lekow

cytoredukcyjnych !!!

=>» kontrola morfologii z rozmazem mikroskopowym



NADPLYTKOWOSC

BRAK OBJAWOW

obserwacja
monitorowanie liczby
ptytek co 3-6 miesiecy

NISKIE RYZYKO lub
dodatkowe ryzyko
trombofilii

Hepatosplenomegalia, bole
gtowy, zwiekszona MCV,
kardiologiczne czynniki ryzyka,
towarzyszgca trombofilia lub
czynniki ryzyka krwawienia.

niskie dawki aspiryny
monitorowanie

odpowiedzi w oparciu o
objawy kliniczne
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WYSOKIE RYZYKO

Niepowodzenie terapii niskiego
ryzyka lub wywiad z zakrzepicag
lub powaznymi krwotokami lub
przetrwata ekstremalna
trombocytoza.

terapia cytoredukcyjna
hydroksymocznik
interferon
anagrelide
mozliwa terapia w
przysztosci
(np. Ruxolitinib)
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NADPLYTKOWOSC u dzieci ma najczesciej charakter wtorny do infekcji,
stanu zapalnego, niedokrwistosci czy innych stanéw prowadzacych do
zwigkszonej produkcji trombopoetyny.

Zazwyczaj ma charakter przejsciowy 1 nie powoduje powiktan zakrzepowo —
zatorowych czy krwotocznych

W wiekszosci przypadkow dzieci nie wymagaja stosowania lekow
przeciwzakrzepowych

Pacjenci z ciezka 1 bardzo ciezka postacig nadplytkowosci utrzymujaca si¢
powyzej 6 tygodni wymagajg kontroli lekarza hematologa
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NADPLYTKOWOSC - objaw czy choroba

DZIEKUJE
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