Nydiagnosticeret ITP- pixie udgave

Idiopatisk trombocytopenisk purpura (ITP) er karakteriseret ved trombocytopeni (trombocyttal
<100 x 10°/1) pga. immunmedieret trombocytdestruktion uden tilgrundliggende sygdom.

Incidensen er 4-5 per 100.000 born under 15 &r, svarende til ca. 50 ny tilfeelde om aret i Danmark.
Trombocyttallet normaliseres inden en maned hos ca. 50%, inden tre méneder hos ca 65% og inden
seks maneder hos ca. 75%.

Przevalensen af kronisk I'TP, konventionelt defineret som varighed mere end seks méneder, er 4-5
per 100.000 bern, svarende til ca. 25 %. af alle ITP tilfelde.

Tabel 1. Prognostisk score til pradiktion af spontan remission inden tre méneder.

Abrupt symptomdebut (blgdning mindre end 14 dage) 5
Alder <10 ar 3
Forudgaende infektion eller vaccination 2
Trombocyttal <5 mia/L 2
Véd slimhindebledning 1
Dreng 1

Sandsynlighed for varighed <3 maneder: hgj score (10-14) 79%, mellem score (5-9) 62%, lav score (0-4)
23%. Ref: Wendtland Edslev et al, Br J Haematol 2007;138:513-16.

SYMPTOMER:

Typisk opstar purpura pludseligt efter en forudgdende viral infektion, og trombocyttallet er meget
lavt (<20 x 10”/L). Barnet er upavirket. De fleste er i aldersgruppen 2-6 ar.

Enkelte tilfaelde opstér efter vaccination; efter MFR udvikler 1 af 24.000 ITP inden 6 uger.
Bledningssymptomerne kan ogsa udvikles snigende, i praksis defineret som blednings-
manifestationer i mere end 14 dage inden indleggelse.

Tabel 2. Klinisk gradering af bledning ved ITP
(Let modificeret efter Buchanan & Adix, J Pediatr 2002;141:683-38).

Grad 0 Ingen bladning

Grad 1 Ubetydelig — fa petekkier (<100), fa (<5) og sma (<3 cm) suggilationer

Grad 2 Mild — mange petekkier eller >5 suggilationer >3 cm

Grad 3 Moderat — kortvarig eller intermitterende slimhindebledning
som ikke kraever omgdende intervention

Grad 4 Sver — vedvarende slimhindebledning som krever omgaende intervention
eller mistanke om indre bledning

Grad 5 Livstruende — intrakraniel bledning eller fulminant slimhindebledning
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UNDERSOGELSER:
I typiske tilfeelde er begranset udredning tilstraekkelig:

e Hamatologisk status inklusive MCV og retikulocyttal. Der ber ikke vere andre
abnormiteter end trombocytopeni, men hvis der har varet kraftig slimhindebledning kan der
vare anemi.

e Evt. blodtype og DAT (direkte antiglobulin test, ”Coombs”)

e Perifert blodudstryg vurderes af erfaren patolog m.h.p. trombocytmorfologi og —sterrelse
samt det hvide blodbillede.

e Virus-serologi (VZV, EBV, Parvovirus B19, CMV, andre) kan veare relevant for at bekreefte
udlesende infektion.

Evt. kan supplerende analyser udferes for at dokumentere, at trombocytterne er store og umodne:

e Trombocyt middelvolumen (MPV) kan udskrives fra Coulter-apparater.

e Immature platelet fraction (IPF).

I atypiske tilfeelde knoglemarvsundersggelse er indiceret, se detaljeret anbefaling i ITP instruksen.

BEHANDLING:

Tabel 3. Behandlingsmuligheder afhangigt af bledningsgrad.

Let grad 0-2 (3) Information og observation, ”watchful waiting”.
Barnets aktiviteter begrenses mindst muligt.
Aktiviteter som er forbundet med traumerisiko
bor undgas si laenge trombocyttallet er <50 x 10%/1.
Undga: salicylat, NSAID, fiskeolie.
Trombocytkontrol hejst 1/uge ambulant.

Moderat grad 3-4 Kan overvejes: 1.V. immunoglobulin/ steroider/anti-D.

Sveer grad 4-5 Omgaende: i.v. immunoglobulin +/- i.v. steroid,
eventuelt trombocytkoncentrat, (akut splenektomi?)

Tabel 4. Oversigt over behandlingsmuligheder ved nydiagnosticeret ITP (evidens niveau)

Prednisolon 4 mg/kg/d 4-7 dage Blanchette 1993, J Pediatr 123:989 (Ib)
Metylprednisolon 30 mg/kg i.v. 3 dage Rosthej 1996, Acta Padiatr 85:910 (Ib)
Dexametason 20 mg/kvim/d per os 4 dage Kiihne 1997, J Pediatr 130:17 (1Ib)
Prednisolon 1-2 mg/kg/d 2-3 uger Buchanan 1984, Am J Ped Hem Onc 6:355 (Ib)
IV immunglobulin 0,4 g/kg/d S dage Imbach 1981, Lancet i:1226 (III)

IV immunglobulin 1 g/kg/d 2 dage Blanchette 1993, J Pediatr 123:989 (Ib)

IV immunglobulin 0,8-1 g/kg/d 1 dag Blanchette 1994, Lancet 344:703 (Ib)
Anti-D 25 pg/kg i.v. Blanchette 1994, Lancet 344 :703 (Ib)
Anti-D 50 pg/kg i.v. Tarantino 1999, J Pediatr 134:21 (IV)

Anti D 75 pg/kg i.v. Tarantino 2006, J Pediatr 148:489 (Ib)
Anti-D 50 pg/kg s.c Meyer 2006, Ped Blood Cancer 47:721 (I1I)
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