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LITEN ITP-SKOLA

Det har informationsmaterialet om ITP, immunologisk trombocytopeni, dr tankt som ett komplement till den

information som ges av lakare och sjukskoterskor. Utover beskrivning av sjukdomen och hur den hanteras
finns information om hur ITP kan paverka livet i dvrigt.

Vi hoppas att du ska ha nytta av informationen som foljer.
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VAD AR ITP?

ITP stér for immunologisk trombocytopeni (immunologisk trombocytopen purpura) och dr en autoimmun sjukdom
som kannetecknas av brist pa trombocyter (blodplattar). Trombocyter dr sma blodkroppar som har till uppgift

att forhindra blodningar. Detta sker dels genom att trombocyterna tapper till blodningsstallet, dels genom att de
aktiverar koagulationsprocessen, s att blodet levrar sig.

En frisk person har normalt mellan 150 och 400 x 10° (150~400 miljarder) trombocyter per liter blod. Detta varde
kallas trombocytpartikelkoncentration och forkortas TPK. Vid ITP kan TPK sjunka l&ngt under de normala nivaerna.

Trombocytopeni betyder brist pa trombocyter. Orsaken ar immunologisk och beror pé en rubbning i immunsystemet.

ITP delas in i, primar och sekundar ITP. Vid primar ITP har man inte funnit ndgon bakomliggande orsak till det laga
TPK vardet, medan sekundar ITP uppstar till f6ljd av en annan sjukdom eller av ett Idkemedel som triggar igang
immunsystemet.

Obehandlad kan ITP utvecklas till ett potentiellt allvarligt tillstdnd, men med korrekt hantering och eventuell be-
handling &r det for de allra flesta med ITP fullt mojligt att leva ett normalt liv med god livskvalitet. Hos majoriteten
med ITP &r allvarliga komplikationer/blodningar ovanligt

| denna broschyr ligger fokus péa primar ITP.



VAD HANDER VID ITP?
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Vid ITP angrips trombocyterna av det egna immun-
systemet vilket leder till att trombocyterna forstors
och rensas bort snabbare @n normalt. Vid ITP kan
immunsystemet producera antikroppar som uppfattar
kroppens egna trombocyter som fraimmande och
darfor forstor och rensar bort dem mycket snabbare
an normalt

Immunsystemets aktivitet kan ocksa leda till att
produktionen av trombocyter blir nedsatt

En tredje forklaring kan vara en otillrdcklig produktion
av hormonet trombopoetin, TPO, tillvaxtfaktorn for
trombocyter

SYMTOM VID ITP

Vilka symtom ITP ger beror framfor allt pd hur ménga trom-
bocyter man har, men den individuella variationen ar stor:
vissa ar mycket blodningsbenagna medan andra knappt har
ndgra besvar alls utdver en tendens att ltt fa bldmarken.
Har beskrivs ndgra av de vanligaste symtomen.

Purpura

Purpura ar lilafargade bldmarken, som
orsakas av blodutgjutningar i huden.

Petekier

Petekier dr smé, under tva millimeter i
diameter, prickar pa huden eller slem-
hinnorna. Petekier ar roda eller lilafargade
och kan se ut som utslag.

Hematom

Hematom ar upphojda lilafargade svullnader
i huden som orsakas av blod som ansamlats
under huden.

Andra blodningar

Nasblod och blodningar fran munnen, tandkottet och andra
slemhinnor. Aven blodbl&sor i munnen férekommer. Kvinnor
med ITP kan ha rikliga menstruationsblodningar.

Att man uppvisar ett eller flera av symtomen ovan maste emellertid
inte betyda att man har ITP. For att stalla diagnosen ITP gor man ett
antal undersokningar s& att man kan utesluta andra orsaker till [aga
trombocytnivéer.



BEHANDLING VID ITP

Nar behovs behandling?
En avgdrande faktor ar hur ménga trombocyter man har.

Det &r inte bara antalet trombocyter som ar avgérande vid behandling. Det &r viktigt att beratta for lakaren
och/eller sjukskoterskan om hur man mér i ovrigt, till exempel om man &r fysiskt aktiv, om man har eller har
haft andra sjukdomar dé dessa faktorer kan paverka valet av behandling.

Patienter som inte har ndgra symtom behandlas oftast inte om de har TPK pd 50 x10° eller hogre. Om TPK ar
30 x10° eller lagre vid nydiagnostiserad ITP kan man overvaga behandling aven om patienten inte uppvisat
blodningar.

Behandlingsalternativ

Det finns olika behandlingsalternativ som alla syftar till att hoja antalet trombocyter.

Vilka behandlingsalternativ som kan vara aktuella beror pa ett flertal faktorer, men generellt avgors behand-
lingsvalet av vilken fas sjukdomen befinner sig i.

+ Vid nyupptankt sjukdom rekommederas oftast ndgon form av kortisonbehandling

+Vid mer ihallande sjukdom kan det bli aktuellt med andra behandlingar sdsom trombopoetinreceptor-
agonister (TPO-RA), antikroppsbehandling eller, mer séallsynt, splenektomi (operera bort mjalten)

- Vid refraktar ITP dar man redan provat manga olika behandlingsalternativ provar man oftast olika immun-
hdammande behandlingar, ibland i kombination med behandlingar man fatt tidigare for att kunna uppna ett
sakert trombocytvarde




Kortison

Forstahandsval vid behandling ar oftast kortison, aven kallat steroider. Kortison minskar bildningen av olika
amnen som ar verksamma vid inflammationer och hammar immunforsvaret vilket bidrar till att dampa
effekten av trombocytforstorande antikroppar.

De flesta patienter svarar pa behandling inom ndgra dagar och efter sex manader har ungefar hélften fatt ett
forbattrat eller normaliserat trombocytantal.

Intravendsa immunglobuliner, IVig
Vid IVIg ger man en 16sning med koncentrerade antikroppar intravenost, i ett blodkarl. Behandlingen bidrar till
att ddmpa den immunologiska aktiviteten pa flera satt vilket motverkar nedbrytning av trombocyter.

Behandling med immunglobuliner ger en snabbare hojning av TPK an kortison, men effekten ar kortvarig och
kan ofta raknas i enstaka veckor. Det ar darfor som 1VIg véldigt sallan anvands som enda ITP-behandling med
undantag for specifika situationer, till exempel vid graviditet.

Trombopoetinreceptor-agonister, TPO-RAs

Trombopoetinreceptor-agonister, TPO-RAs, ar lakemedel som verkar genom att “harma” den kroppsegna
tillvaxtfaktorn som normalt hjalper benmargen att producera fler trombocyter. Det finns olika typer av TPO-
RAs som antingen innebar daglig tablettbehandling eller veckovisa injektioner. Effekten av TPO-RAs &r
valdokumenterade vid ITP och effekten kommer inom ett par veckor. De allra flesta patienter svarar pa denna
typ av behandling.

Behandling med antikroppar
Antikroppsbehandling riktas mot en sorts vita blodkroppar, B-lymfocyter, som kan ha en viktig roll i immun-
systemets aktivitet som forstor trombocyterna.

Transfusion av trombocyter

Om en kraftig blodning intraffar, eller infor en operation, kan man behova ge en blodtransfusion med trom-
bocyter. Effekten av trombocyttransfusion vid ITP ar oftast kortvarig och anvands darfor bara i mer specifika
situationer.

Splenektomi

Splenektomi innebar att mjalten opereras bort. Det ar i detta organ som merparten av trombocyterna
elimineras och de destruktiva antikropparna produceras.

Splenektomi har minskat pa senare &r och gors idag oftast om andra behandlingsalternativ inte &r tillrackliga.
For vissa patinter kan splenektomi vara ett alternativ

Man vaccinerar aven mot vissa infektioner efter att mjalten ar bortopererad.



NAR BOR JAG
KONTAKTA SJUK-
VARD UNDER MIN
BEHANDLING?

Man bor kontakta sjukhuset om man far:
Nashlodning som hallit i sig langre dn 30 minuter och som
inte avstannar trots man applicerat riktigt med tryck
Blodning i munnen som inte vill ge sig
Blod i urin eller avforing

+Vid skada mot huvudet

PlGtsligt paAkommen kraftig huvudvark eller neuro-
logiska bortfall (exempelvis sluddrigt tal ensidig ansikts-
forlamning, nedsatt kdnsel och/eller styrka)

Mycket kraftig menstruationshlddning (som varar langre
an 7-8 dagar, maste byta binda/tampong flera ganger per
dag eller under natten, far koagel (klumpbildning i blodet)
tvé dagar i foljd

HUR PAVERKAR ITP LIVET?

Traning och fysisk aktivitet

Ménga personer med kronisk ITP lever ett aktivt liv. Beroende pd trombocytantal och behandling kan ldkaren
rekommendera att man undviker eller ar forsiktig med vissa sporter som kan innebara okad risk for blodning.

Den amerikanska organisationen National Hemophilia Foundation har sammanstallt en tabell dar olika aktivi-
teter delats in efter hur stor risk de generellt ar forknippade med for personer med blodnings- eller koagula-
tionsproblematik. Har ska ndmnas att det finns stora individuella variationer ifrdga om blédningsbenédgenhet
dven vid ldga trombocyttal, men ocksa att en viss sport eller aktivitet kan vara mer eller mindre riskabel
beroende pa hur den utovas.

Nedan presenteras ett urval av aktiviteter och hur de klassats i termer av risk.

Lagrise __ [Moderatrisk | igrise _______

Fiske Aerobics Basket

Fotvandring Klattring (inomhus) Bergsklattring

Frisbee Bowling Fotboll

Golf Cykling (med hjalm pa) Hockey

Lopband Dans Kampsport

Pilates Lopning/jogging Ridning

Simning Styrketraning Rughy
Spinning/motionscykel Tennis Styrkelyft/tyngdlyftning
Vattendvningar Yoga Terrangcykling
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Kost

Sévida inte ldkaren sagt ndgot annat &r den generella rekommendationen vid ITP att folja Livsmedelsverkets
allmdnna rdd om en balanserad och varierad kost.

Vaccinationer

Om ITP-sjukdomen ar kontrollerad och stabil finns som regel inget hinder for att vaccinera sig, exempelvis

i samband med en utlandsresa. Risken for att vaccinering i sig skulle aktivera ITP ar valdigt liten. Om man
behandlas med lakemedel som dampar immunforsvaret ska man alltid diskutera med sin lakare innan man
vaccinerar sig. Personer som genomgatt splenektomi, alltsé opererat bort mjalten, maste vara extra upp-
marksamma pa infektioner. Mjalten &r egentligen inte livsnodvandig forutom under fosterlivet, men darefter
fyller mjalten en funktion i immunsystemet da den bildar antikroppar som hjalper till i férsvaret mot vissa
infektioner. Darfor rekommenderas vaccination mot pneumokocker, meningokocker och Haemophilus
influenzae, bakterier som kan orsaka sé kallat invasiva infektioner som meningit (hjarnhinneinflammation)
och sepsis (blodftrgiftning).

Dessa infektioner kan behandlas framgéangsrikt med antibiotika, men for den som saknar mjalte ar det extra
viktigt att satta in behandlingen i ett tidigt skede av infektionen. Det sakerstaller din lakare.

Trotthet - fatigue
Fatigue, det vill sdga trotthet som inte Iater sig vilas bort, kan férekomma vid ITP och studier har visat viss
koppling till trombocytantalet.

Det &r kant att fysisk aktivitet och latt motion lindrar fatigue. Aktiviteten maste forstas anpassas till vad man
klarar av, for vissa kan en kortare promenad vara fullt tillrackligt medan andra behover mer kravande fysisk
aktivitet. For basta effekt bor ndgon aktivitet utdvas regelbundet, garna dagligen. For att orka aktivera sig trots
att man ar trott kan det vara klokt att lagga sin energi pd ndgot man tycker ar roligt.

Att sova pd regelbundna tider och att ata en balanserad kost kan ocksé minska trotthet.

ITP och graviditet

ITP ar inget som hindrar graviditet, men det rekommenderas att det finns ett ndra samarbete mellan
hematologienhet och modravarden under graviditeten for att folja patienten.

ITP &r inte arftligt sa det finns ingen risk att sjukdomen ska Gverfaras till barnet. Daremot kan det finnas
overgdende ldga trombocyter hos den nyfodda efter forlossningen, men hos majoriteten av de nyfodda barnen
ser man inte detta.

Menstruationer

Kvinnor med ITP kan f4 rikliga blodningar under menstruation. Om blodférlusterna ar stora kan detta orsaka
jarnbrist som kan behova behandlas.
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VANLIGA FRAGOR OCH SVAR

Vilka behandlingsalternativ har jag?

Vilka behandlingsalternativ som kan vara aktuella for dig beror pd ett flertal faktorer, men generellt avgors
behandlingsvalet oftast av vilken fas sjukdomen befinner sig i.

+Vid nyupptankt sjukdom rekommederas oftast ndgon form av kortisonbehandling

- Vid mer ihallande sjukdom eller efter ett flertal skov kan det bli aktuellt med andra behandlingar som
antikroppsbehandling, behandling med TPO-RAs eller splenektomi

«Vid refraktar ITP som inte svarat pa tidigare behandlingar provar man oftast olika immunhdmmande
behandlingar, ibland i kombination med behandlingar man fatt tidigare for att kunna uppna ett sakert
trombocytvarde

Hur lange behover jag behandlas?

Det finns individuella skillnader, som i forsta hand beror pé den effekt behandlingen har. Inledande behandling
med kortison ger god effekt hos ménga men ska inte anvandas under alltfor Iang tid. Efter den inledande
behandlingen finns patienter som behdver ndgon form av behandling under flera rs tid.

Hur lang tid tar det att avgora om min behandling fungerar?

Med kortison och IVIg kan man inom ett fatal dagar se effekter. Nar det galler 6vriga lakemedel vid behandling
av ITP kan det ta allt ifrdn ndgon vecka till ndgra manader innan man med sakerhet kan utvardera effekten.

Hur ofta behover jag fa min trombocytniva kontrollerad?

Vid nyupptackt ITP och vid byte av behandling behdver TPK kontrolleras tatare for att se att behandlingen
fungerar och trombocyterna stiger. Vid stabila trombocytvarden med eller utan behandling behdvs kontroller
mer séallan. Vid hastigt forandrade trombocytvarden kan de behdva kontrolleras oftare.

Kraver min behandling nagon speciell diet?

Nar man far behandling med kortison i hdg dos bor man vara forsiktig med sockerintag eftersom
kortisonbehandling paverkar kroppens férmaga att omsétta socker. Det finns inga generella restriktioner nar
det géller kosten. Vissa lakemedel kan inte tas tillsammans med mat och vissa maste tas tillsammans med
mat. Detta kommer lakaren eller sjukskdterskan att ga igenom noga. | 6vrigt finns inga generella restriktioner
vad galler kosten.

Kan jag dricka alkohol?

Alkohol kan konsumeras i mattliga mangder. Eftersom vissa lakemedel kan ge viss paverkan pé levervarden
kan det i vissa fall behovas en mer restriktiv hallning till alkohol, dven detta informerar lakare om. Vid hogre
konsumtion av alkohol kan trombocytantalet paverkas negativt.

Paverkas min ITP-behandling av mina andra likemedel eller kosttillskott?
Det &r viktigt att informera din ldkare om du tar négra receptbelagda eller receptfria lakemedel, dven vitamin-
tillskott och halsokostpreparat kan spela in.

Om du har ldga trombocyter kan blodfértunnande medel och vissa smartstillande lakemedel, sd kallade
NSAID och ibuprofen cka blodningsrisken.

Vilka biverkningar kan jag fa i anslutning till behandlingar?
Din lakare kan beratta mer om vad som galler for din behandling.

Kan man flyga nar man har ITP?

Ja det finns inga generella risker med att flyga dven om man har Idga trombocyter. Om man haft blodnings-
besvar vid 1dga trombocyter tidigare kan det vara bra att ha gott om servetter med sig om man skulle bdrja
bldda fran till exempel ndsan. Det kan ocksd vara bra att ha med sig blodstillande medel som man ta som
tablett och vid behov aven anvanda lokalt i ndsan.
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Kan man tatuera sig?

Om man har lga trombocyter kan tatuering orsaka blodningar som kan vara svéra att stilla. Dessutom kan
blodningen forstora tatueringen.

Vilka komplikationer kan finnas vid ITP?
De flesta komplikationer som kan forekomma vid ITP har med blodningar att gora.

Vid extremt 1dga trombocytnivéer kan mer allvarliga blédningar frdn magtarmkanelen eller i hjarnan férekomma,
men det ar mycket sallsynt.

Trots att personer med ITP har nedsatt koagulationsforméga finns det en 6kad risk for blodproppar.

Finns det nagon patientforening for ITP i Sverige?

Forbundet Blodarsjuka i Sverige, FBIS, &r en patientférening som erbjuder stdd och information for ITP-patienter.

Las mer pd forbundets webbplats www.fbis.se

Anteckningar/ fragor:
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KURIOSA FOR DEN

SPECIALINTRESSERADE

ITP - en medicinsk gata i ett historiskt perspektiv

Tidigare utlastes forkortningen ITP Idiopatisk Trombo-
cytopen Purpura. Ordet idiopatisk kommer av grekiskan
och betyder ungefar "uppkommen av okand orsak”.
Aven om man &nnu inte har forstétt alla aspekter av de
mekanismer som ger upphov till ITP star det idag klart
att sjukdomen orsakas av en rubbning i immunsystemet.
Darfor utlases ITP numera istéllet Immunologisk
TrombocytoPeni - brist pa blodplattar till foljd av
immunreaktioner.

Cirka 400 fore Kristus beskriver Hippokrates, ofta kallad
den moderna lakekonstens fader kliniska symtom som
skulle kunna stdmma in pé ITP. Redan vid denna tid
anvandes begreppet purpura, for att beskriva diverse
hudblodningar.

1735: Paul Gottlieb Werlhof, tysk Iakare och poet, anses
vara den som forst gav den klassiska kliniska beskriv-
ningen av den sjukdom vi idag kanner som ITP - langt
innan trombocyternas roll och betydelse var klarlagd.
Werlhof sjalv kallade sjukdomen Morbus Maculosus
Haemorrhagicus, men &n idag forekommer det att ITP
bendmns Werlhofs sjukdom.

Under 1800-talet gjorde flera forskare viktiga bidrag till
forstaelsen av sjukdomen, inte minst pa 1880-talet da
den italienske patologen Giulio Bizzozero anses ha upp-
tdckt trombocyten varpa forskare som Brohm, Kraus och
Denys identifierat kopplingen mellan l&ga trombocyttal
och Werlhofs sjukdom.

Ett flertal teorier om mekanismerna bakom ITP florerade
under det tidiga 1900-talet, men det var forst 1916 som
Paul Kaznelson, en polskfodd medicinstudent i Prag,

kldckte idén att sjukdomen kanske inte i forsta hand
berodde pa stord trombocytproduktion, utan snarare
orsakades av en 6kad trombocytdestruktion i mjalten.
Under 1900-talets senare halft gjordes ett antal upp-
tackter rorande den autoimmuna aspekten av ITP

och om betydelsen av T-celler och trombopoetin, TPQ,
alltsé den tillvaxtfaktor som stimulerar produktionen av
trombocyter. Man kunde konstatera att trombocytfaktorn
ar en autoantikropp, alltsé en antikropp som kroppen
bildar mot sina egna vavnader eller system. Senare
kunde man ocksé sla fast att antikropparna kunde

binda megakaryocyter i benmargen och forsamra deras
mognad. Detta bevisade att bade nedsatt trombocyt-
produktion och okad trombocytforstorelse spelar roll for
utvecklingen av ITP. P4 90-talet och i bdrjan av 2000-talet
upptacktes att cytotoxiska T-celler, sa kallade mordar-
celler, forstor trombocyter direkt och att ITP-patienter har
mindre reglerande T-celler. Dessutom finns det anti-
kroppar riktade mot TPO-receptorer pa blodstamceller.

Idag vet vi tillrackligt mycket om mekanismerna bakom
ITP for att inte langre betrakta sjukdomen som idiopatisk
eller ofdrklarlig, men trots drhundraden av forskning

ar det annu inte helt klarlagt vad som orsakar auto-
immuniteten som leder till ITP

Sammanfattningsvis kan vi konstatera att det ar en
multifaktoriell sjukdom som kan ta sig flera olika uttryck
hos olika patienter. Det faktum att inte alla patienter
svarar likadant pa behandlingar talar for att ITP &r en
heterogen grupp av storningar som har vissa gemen-
samma egenskaper.

Hippokrates cirka 460 - 370 f.Kr
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