
Az idiopathiás thrombocytopeniás purpu-
ra (ITP) izolált thrombocytopenia követ-
keztében kialakuló, vérzékenységgel járó
betegség. A vérlemezkék fokozott pusztu-
lását autoimmun patomechanizmusú kór-
folyamat idézi elõ, ezért (auto)immun
thrombocytopeniás purpurának (ITP/AITP)
is nevezik. A neonatális autoimmun, ille-
tõleg alloimmun thrombocytopenia fenn-
állásának lehetõsége miatt ITP-rõl csupán
3 hónaposnál idõsebb csecsemõkben be-
szélünk. A kórképet „morbus maculosus
haemorrhagicus” néven Werlhof írta le el-
sõként a XVIII. században. 

Az incidencia 16 éves kor alatt 3-10/
100.000. A betegek mintegy 5-8%-a cse-
csemõkorú, 70-75%-a 1–10 év közötti,
17-20%-a 10–16 éves (1). Csecsemõkor-
ban szignifikánsan több a fiúbeteg, mint
egyéves kor fölött, amikor a fiúk aránya
alig haladja meg a leányokét. 
A betegség az esetek többségében 6 hóna-
pon belül – kezelés nélkül vagy kezelés
mellett – gyógyul. A 6 hónapon túl per-
zisztáló ITP-t krónikusnak nevezzük. Tel-
jes gyógyulás a krónikus esetek között is
lehetséges: a gyermekkori ITP mintegy
90%-ban 1 éven belül gyógyul. A letális ki-
menetel ritka, a mintegy 0,2-0,9%-ban be-
következõ központi idegrendszeri vérzés,
elvétve postsplenctomiás szepszis okozza.

A trombociták fokozott pusztulása a fel-
színükhöz kapcsolódó autoantitestek kö-
vetkeztében jön létre. Az autoantitesttel
borított felszínû trombocitákat, a komple-
mentrendszer aktiválásával vagy anélkül,
makrofágok kebelezik be és pusztítják el
elsõsorban a lépen, esetleg a csontvelõ és
a máj reticuloendothelialis elemeiben. A
lép egyben az opszonizáló autoantitestek
termelésének fõ helye.
Célantigének a GpIIb/IIIa, GpIb/IX gliko-
protein komplexum, ritkábban GpIV-, ille-
tõleg GpIa/IIa. Az autoantitestek IgG1 vagy
IgG3, ritkábban IgM vagy IgA természetû-
ek, amelyek kimutatása a trombocita
(platelet)-asszociált immunglobulin (PAIg)
esszé módszerrel lehetséges (2).
A fagocitózist az immunglobulin moleku-
lák Fc porciója, vagy a komplement-akti-
vációt követõ sejtfelszíni C3b fixálás
triggereli (3). Az opszonizált vérlemezkék
a lép makrofág sejtjeinek Fc-receptoraival
lépnek kapcsolatba, amely eliminációju-
kat eredményezi.
A humorális immunitást a celluláris im-
munrendszer szabályozza. Az autoreaktív
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T-sejtek CD4+ „helper/inducer” (Th), ezen
belül Th0/Th1 fenotípusúak. Az aktivált
Th1-limfociták nagymennyiségû IL-2-t és
más Th1-eredetû proinflammatorikus
citokint (IL-6, IL-10, IL-15, IFN-g, GM-CSF,
M-CSF, TNF-a, TGF-b) szecernálnak,
amely mediátorok serkentik az auto-
aggresszív B-sejt klónok expanzióját, au-
toantitest termelését, aktiválják a makro-
fágokat, a trombocitákat, a trombocita-
specifikus antigének prezentációját a T-
limfociták felé, s végeredményben elõsegí-
tik a vérlemezkék pusztulását (4).
Az autoantitestek termelõdését elõidézõ
tényezõket kevéssé ismerjük (5). Egyes
virális (Varicella-zoster vírus, HIV) és
humán antigének közötti hasonlóság
keresztreagáló antitestek képzõdéséhez,
illetõleg a „molekuláris mimikri” jelensé-
géhez vezethet. Az immunválaszban
megjelenõ T-sejt klónok nemcsak az
infektív antigénnek reagálnak, hanem a
károsodott vérlemezkék molekuláival is
kapcsolódhatnak, autoreaktív B-limfoci-
tákat serkentenek. A krónikus ITP-t való-
di, szervspecifikus autoimmun kórképnek
tartjuk.
A perifériás vérlemezke pusztulással
egyidejûleg az akut ITP-s esetek többsé-
gében fokozódik a kompenzáló csontvelõi
megakaryopoesis. A megakaryocyta kép-
zés egészséges mivoltát igazolja, hogy a
trombopoetin (TPO) szint nem tér el az
egészséges egyének TPO szintjétõl. Olyan
autoantitestek (is) képzõdhetnek, ame-
lyek a megakaryocytákat pusztítják, ezért
az alacsony csontvelõi megakaryocyta
arány, bár nem típusos jelenség, nem
zárja ki a kórismét.

Akut gyermekkori ITP-ben jellegzetes
módon az egyébként egészséges gyermek-
nél hirtelen lépnek fel haemorrhagias
tünetek, máskor az alacsony trombocita-
szám véletlen mellékleletként derül ki. A
vérzéses jelenségek manifesztációját 1-3
héttel gyakran vírusos betegség elõzi meg. 
A vérzések „vérlemezke” típusúak:
mechanikus sérüléseket követõ elhúzódó
vérezgetésnek, a kültakaró felszínes, a
traumás behatás mértékével arányban
nem álló sérülékenységnek, purpurának,

petechiának, felszínes szuffúziónak, rit-
kábban epistaxisnak, gasztrointesztinális
vérzésnek, menorrhagianak, ritkán he-
maturiának, retinavérzésnek vagy más
súlyos belsõ szervi vérzésnek felelnek
meg (6).
Ritkán fellelhetõ enyhe splenomegalia, je-
lentõsebb vérzés következtében enyhe
vashiányos vérszegénység. Az ITP-hez
társuló autoimmun hemolitikus anémiá-
ban (Evans-szindróma) a hemolízis tüne-
teit észleljük. Súlyos fejfájás és neurológi-
ai tünetek intracraniális vérzés lehetõsé-
gét veti fel.
Fél év után az ITP-s gyermekek mintegy
20-25%-ában marad a trombocitaszám a
normáltartomány (150 G/l) alatt. A beteg-
ség idültté válása gyakoribb a hosszabb –
2-4 hetes – vérzéses anamnézissel rendel-
kezõ, a 10 évesnél idõsebb, a magasabb
trombocitaszámmal rendelkezõ betegek
között. A krónikus ITP általában kevéssé
korlátozza a beteg gyermeknek aktivitá-
sát, életkilátását. 

Az ITP kórismézése kizáráson alapul.
Alapvetõ a thrombocytopenia – tromboci-
taszám<150 G/l – megállapítása. A
trombocitaszám többnyire 10-20 G/l kö-
zötti, a betegek háromnegyede súlyos
(<20 G/l) thrombocytopeniával jelentke-
zik. A perifériás vérképben az esetek több-
ségében a thrombocytopenia az egyetlen
kóros lelet. 
Alapvetõ a minõségi vérkép vizsgálata. A
trombociták normális, vagy a fiatal
trombociták nagyobb arányának megfe-
lelõen, kissé a normálisnál nagyobb mé-
retûek. A vörösvérsejtek mérete és morfo-
lógiája többnyire élettani, vashiányos
vérszegénység következtében micro-ani-
socytosist, polychromatophiliát észlelhe-
tünk. Ovalomacrocytosis myelodyspla-
siás szindróma, fragmentocyták jelenléte
mikrovaszkuláris hemolízishez társuló
nem-immun patomechanizmusú trombo-
citadestrukció lehetõségét veti fel. A fe-
hérvérsejtek száma és minõségi megosz-
lása normális. Enyhe eozinofília és akti-
vált (nagy) limfociták jelenléte elõfordul-
hat. 
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A csontvelõi vizsgálata konstitucionális
vagy szerzett aplasztikus anémia, rossz-
indulatú vérképzõszervi betegség, csont-
velõi infiltrációval járó betegség lehetõ-
sége, tervezett kortikoszteroid kezelés
esetén szükséges, illetõleg ha a beteg
vérlemezke száma 2-3 hét alatt nem
emelkedik, vagy ha a thrombocytopenia
intravénás immunglobulin-kezelés mel-
lett 6-12 hónapon át perzisztál. Típusos
esetben a normál cellularitású csontvelõ-
ben a megakaryocyták elõfordulási gya-
korisága jellegzetesen fokozott. Egyéb
vizsgálómódszerek elvégzése (vírussze-
rológiai, immunológiai, trombocitaaggre-
gáció és „release”, kromoszómavizsgála-
tok, képalkotó-módszerek) is szükséges
lehet.
A kórtörténetnek ki kell terjednie a vérzé-
ses jelenségek jelentkezésének idejére, jel-
legére, az esetleges familiáris halmozó-
dásra, szisztémás tünetekre, átvészelt in-
fekció tüneteire, vakcináció tényére, auto-
immun betegségre, thrombocytopeniát
okozó gyógyszerek, így heparin vagy non-
szteroid gyógyszerek szedésére, a beteg
életmódjára. A fizikális vizsgálat része a
máj, a lép, a nyirokcsomók, a vérzéses tü-
netek megítélése. Az olasz gyermekhe-
matológiai munkacsoport (AIEOP) a vér-
zés helye és kiterjedése alapján 3, terápi-
ás szempontból is releváns csoportot kü-
lönböztet meg (1. táblázat) (7).
Intracraniális vérzés gyanúja esetén ko-
ponya CT, retinavérzés gyanúja esetén
fundusvizsgálatot kell végezni. 
Az ITP-t alapvetõen négy betegségcsoport-
tól kell elkülönítenünk. Ezek:
p a hiporegeneratív thrombocytopeniák;
p nem-immun trombocitadestrukciót

okozó állapotok;
p egyéb immunpatomechanizmusú

thrombocytopeniák;
p thrombocytopeniával járó trombocita-

funkció-zavarok. 

Figyelembe kell vennünk a gyermekkori
ITP alapvetõen benignus jellegét, spontán
gyógyhajlamát, ugyanakkor az intracra-
nialis vérzés bekövetkezésének lehetõsé-
gét, a terápiás eljárások abszolút és rela-
tív hatékonyságát, mellékhatásait. A nap-

jainkban alkalmazott terápiás eljárások
nem oki, hanem tüneti kezelést képvisel-
nek, alapvetõen a trombocitadestrukció
mértékét csökkentik.
Az ITP-s gyermek kezelésének célja az
életveszélyes központi idegrendszeri vér-
zés megelõzése, elfogadható életminõség
biztosítása. Kezelésre szorulnak az 1. táb-
lázat B és C kategóriájába esõ mérsékelt
és súlyos ITP-s betegek, valamint az A-
csoport tagjai közül azok, akiknek a
trombocitaszáma <20 G/l, a központi
idegrendszeri vérzés veszélye miatt, az A-
csoport betegei 20 G/l-t meghaladó (külö-
nösen 50 G/l-t el nem érõ) trombocita-
szám mellett mûtétet megelõzõen, trauma
vagy veszélyeztetõ életmód esetén.
Akut gyermekkori ITP-ben alapvetõen 
3 terápiás modalitást alkalmazhatunk:
p várakozás és megfigyelés;
p kortikoszteroid vagy;
p intravénás immunglobulin (IVIG) keze-

lés.
Intracraniális vagy egyéb súlyos vérzés
esetén kombinált kezelést alkalmazha-
tunk (2. táblázat) (8). A súlyos, életveszé-
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A-csoport:
Aszimptómás-pauciszimptómás ITP
Nincs vérzéses jelenség, vagy csak néhány petechia és
szuffúzió látható nyálkahártyavérzés nélkül.

B-csoport:
Középsúlyos ITP 
Számos petechia, szuffúzió és nyálkahártyavérzés.

C-csoport:

Súlyos ITP 
Súlyos bõr- és nyálkahártyavérzések legalább az alábbi
vérzéses lokalizációk egyikének társulásával: retinavér-
zés, intracranialis vérzés, haemorrhagiás sokk, életve-
szélyes vérzés.
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lyes vérzéses tünetekkel jelentkezõ gyer-
mekek mellett hospitalizációra szorulnak
az olasz munkacsoport B- és C-csoportba
sorolt betegei, az amerikai hematológus
társaság (ASH) ajánlása szerint azok a
gyermekek, akiknek a trombocitaszáma
<20 G/l és nyálkahártya-vérzéseik van-
nak (9). A mérsékelten súlyos és enyhe
esetek a gyermekhematológus szakorvos
és a házigyermekorvos együttmûködésé-
vel otthonukban kezelhetõk.
A várakozni és megfigyelni álláspont lét-
jogosultságát a gyermekkori ITP kedvezõ
kórlefolyása adja. A trombocitaszám
mind kortikoszteroid, mind immunglobu-
lin-kezelés hatására gyorsabban emelke-
dik, mint kezelés nélkül, azonban nem tá-
masztja alá bizonyíték, hogy a gyorsabb
trombocitaszám-emelkedés csökkentené
a morbiditás vagy a halálozás arányát
(10). A várakozó álláspontot az AIEOP az
A-csoportba sorolt, az ASH a hasonló ka-
rakterisztikájú betegek esetében tartja
adekvátnak, amennyiben a trombocita-
szám meghaladja a 20 G/l-t. Brit gyermek-
hematológusok még hangsúlyosabban
ajánlják a kezeléstõl való tartózkodást
(11). Az eljárás elõnye a mellékhatások
hiánya, hátránya a fizikai aktivitás kény-
szerû korlátozása.
A kortikoszteroidok gátolják a fagocitó-
zist, a proinflammatorikus citokinek és
egyéb szolubilis mediátorok felszabadulá-
sát, az autoantitestek termelõdését, fo-
kozzák a vaszkuláris integritást és a
trombocita-turnovert. Választható per os
prednisolon kezelés, 1-2 mg/ttkg/nap dó-
zisban (maximális dózis 80 mg/nap) 3-4
héten át, vagy 4 mg/ttkg/nap dózisban
(maximális dózis 180 mg/nap) 7 napon át
történõ adagolása, ezt követõ folyamatos
leépítéssel. Elõnye, hogy járóbeteg-ellátás
keretében is alkalmazható, olcsó. Súlyos
vérzéses manifesztáció (nyálkahártya-
vérzések és 50 G/l trombocitaszám) vagy
igen alacsony trombocitaszám (<30 G/l)
esetén sem az AIEOP, sem az ASH szakér-
tõi nem tartják alkalmas terápiás eljárás-
nak. Minor bõrvérzésekkel kísért, 30 G/l
fölötti trombocitaszámmal járó esetekben
feleslegesnek tartják. Súlyos vérzésekkel,
alacsony trombocitaszámmal jelentkezõ
betegek kezelésére megfelelõ a parenterá-
lis nagy dózisú (10-50 mg/ttkg/nap) 6-
methylprednisolon kezelés 3-7 napon át,

30-60 perces infúzióban, amelyhez 3 hé-
ten át csökkenõ dózisú orális 6-methyl-
prednisolon adás csatlakozik (12). A
kortikoszteroid kezelés mellékhatásai jól
ismertek, monitoroznunk kell a beteg vér-
nyomását, cukorháztartását, szérum K-
szintjét. A tartós kortikoszteroid kezelés
mellékhatásai a Cushing-szindróma, a
hossznövekedés retardációja és az osteo-
porosis.
Az IVIG hatásmechanizmusa nem korláto-
zódik a lép makrofág sejtjeinek Fc-receptor
„blokádjával” kiváltott „kémiai splenecto-
miára”, trombocitaszámot emelõ hatását
splenectomizált betegekben is kifejti. Gá-
tolja az autoaggresszív B-sejt klónokat,
semlegesíti a trombocita-ellenes ellen-
anyagokat, gátolja a proinflammatorikus
citokinek kiáramlását, helyreállítja a T-sejt
szubpopulációk megbomlott egyensúlyát,
gyorsan és erõteljesen emeli az akut ITP-s
gyermekek többségének trombocitaszá-
mát (13). Imbach eredeti protokolljával
szemben (0,4 g/ttkg/nap 5 napon át) a
napjainkban alkalmazott 0,8 g/ttkg adag
hatása hasonló, kevesebb mellékhatással
terhelt és olcsóbb. A dózis 72 óra múlva
megismételhetõ, ha a trombocitaszám 30
G/l alatt marad. Az AIEOP a B- és C-csoport
betegei számára javasolja az IVIG alkal-
mazását. Az ASH a 20 G/l-nél kisebb trom-
bocitaszámmal és nyálkahártyavérzések-
kel rendelkezõ vagy 10 G/l-nél kisebb
trombocitaszámmal jelentkezõ betegek ke-
zelésére tartja alkalmasnak. IVIG-kezelés
során gyakran fordul elõ enyhe fejfájás,
derékfájás, hidegrázás, láz, hányinger, rit-
ka szövõdményként aszeptikus meningi-
tis, alloimmun hemolitikus anémia. Az
intravénás anti-Rh(D) immunglobulint a
Egyesült Államokban eredményesen alkal-
mazták, azonban hazánkban nincs törzs-
könyvezve.
A krónikus ITP az akut formához hason-
lóan gyakran reagál kortikoszteroid vagy
immunglobulin-kezelésre, de a terápiás
effektus gyakran átmeneti (14). Az ASH
ajánlásai szerint kezelésre szorul a beteg,
ha trombocitaszáma <20 G/l és nyálka-
hártya-vérzései vannak vagy ha a trom-
bocitaszám <10 G/l. Akik ritkán igényel-
nek kezelést, célszerû orális prednisolon
„lökéskezeléssel” (4 mg/ttkg/nap 7 napon
át, gyors leépítéssel) próbálkoznunk. Tar-
tós kortikoszteroid kezelés esetén a
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gyógyszer adagját a lehetõ legalacso-
nyabb szinten kell tartani. 
A splenectomia a krónikus ITP-s gyerme-
kek 70-80%-ában eredményez komplett
remissziót és a maradék esetek többségé-
ben is jelentõsen emelkedik a trombocita-
szám (15). Az ASH ajánlása szerint lépel-
távolítás történhet azokban a gyermekek-
ben, akiknek a betegsége legalább 12 hó-
napon át perzisztál, gyakori, súlyos vérzé-
ses manifesztációi vannak, trombo-
citaszáma <10 G/l és az alkalmazott
gyógyszeres kezelésre nem vagy csak át-
menetileg reagálnak. Akut, életveszélyes
vérzés esetén a vélemények megoszlanak
a lépeltávolítás szükségességét és ered-
ményességét illetõen, de megfelelõ elõké-
szítést követõen sor kerülhet rá (2.
táblázat) (8). A splenectomiát követõ át-
meneti thrombocytosis (>1000 G/l-t) nem
igényel kezelést. A beteget vakcinálni kell
a tokképzõ kórokozókkal szemben (H.
influenzae, S. pneumoniae, N. meningiti-
dis) a splenectomia elõtt, immunszup-
presszív kezelés esetén 6-8 héttel a mûtét
után. Újraoltás 10 évenként javasolt. A
mûtét után legalább egy éven, több véle-
mény szerint életen át szükséges antibio-
tikum-profilaxis folytatása.
Különös kihívást képvisel a krónikus ITP-
s gyermekek splenectomiára nem reagáló,
csekély hányada. A beteget ki kell vizsgál-
nunk accessoricus lép irányában, amely-
nek eltávolítása szóba jöhet. Alternatív
immunszuppresszív (vinca alkaloideák,
cyclosporin, azathioprin, cyclopho-
sphamid) és immunmoduláns (danazol,
interferon-alfa) kezeléssel nemcsak ered-
ménytelen lépeltávolítás után próbálkoz-
hatunk, hanem azokban a kezelést igény-
lõ krónikus ITP-sekben is, a splenectomia
megelõzése céljából, akik sem immunglo-
bulin, sem kortikoszteroid kezelésre nem
reagálnak, vagy olyan IVIG-refrakter,
kortikoszteroid-dependens betegek, akik-
ben elfogadhatatlan kortikoszteroid mel-
lékhatások lépnek fel (16).

ITP-s anya autoantitestjei a placentán át-
jutva súlyos magzati thrombocytopeniát,
perinatális vérzést okozhatnak. Neonatá-
lis ITP-ben a magzati/újszülöttkori trom-
bocitaszám nem korrelál az anyai trom-
bocitaszámmal, normális trombocita-
számmal rendelkezõ anya magzatában is
súlyos thrombocytopenia léphet fel. A
trombocitaszám a születést követõen a 
2-6. életnapon éri el nadírját, majd az
anyai immunglobulinok lebomlásával
párhuzamosan 3-4 hónapos korra norma-
lizálódik. Az újszülött többnyire – vérzé-
ses jelenségektõl eltekintve – tünetmen-
tes. 

Mintegy 2000 élveszûlésenként fordul elõ
egy eset. A morbus haemolyticus
neonatorummal azonos mechanizmus
alapján a magzati vérlemezke-antigének,
a HPA-1a/PlA1 és HPA-1b/PlA2 antigén, el-
len az anya, aki nem hordozza az adott
antigént, a placentán átjutó IgG-
alloantitesteket termel. A kezelés során
trombocitapótlásként lehetõség szerint
ferezissel nyert anyai (célantigén-nega-
tív!) trombocitaszuszpenziót adunk.

A gyermekkori ITP a házi és szakellátó in-
tézeti orvosok együttmûködésének hálás
területe. A klinikai kép és a kórtörténet
alapján már a háziorvos valószínûsítheti.
Ennek megerõsítése szakellátási feladat.
A kezelés megtervezésében ugyancsak a
gyermekhematológusé a vezetõ szerep,
míg a gondozás alapvetõen házi gyermek-
orvosi feladat.

Megbeszélés

Neonatál is  a l lo immun
thrombocytopenia

Neonatál is  ITP
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