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Sammanfattning

Rutinbeskrivning avseende behandling vid refraktar autoimmun trombocytopeni inom
Reumatologi. Rutinen riktar sig till verksamhetens lakare, sjukskdterskor, underskoterskor.

Bakgrund och syfte

Idiopatisk (immun) trombocytopen purpura (ITP) &r en autoimmun sjukdom

som karaktariseras av laga TPK- varden och 6kad blédningsbenagenhet. Den bakomliggande
trombocytdestruktionen anses vara medierad av trombocyt —autoantikroppar [3]lsolerad ITP
skdts som regel av hematologspecialister.

ITP som &r sekundér till SLE/MCTD behandlas pd Reumatologen. Dar hansyn tas till 6vriga
sjukdomsmanifestationer.

FOrutsattningar

Behandling

Behandling av ITP inriktas mot att ddmpa immunférsvaret och ddrmed minska destruktionen
av trombocyter. Behandlingen inleds nar patient har 1dg TPK varde. Okad risk for blodning
finns vid B-TPK véarden <50. Svara blodningar kan intraffa oftast nar B-TPK < 20. Det ar av
vikt att individualisera behandling och rutiner for provtagning.

Avgransningar
Rutinen géller for patienter med bakomliggande trombocytdestruktion som ar sekundar till
SLE/MCTD och som behandlas pa reumatologen.
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Forberedelser

Vid behov.
Vad maste organiseras/forberedas infor det som ska genomforas?
Krav pa provtagning, undersokningar infor det som ska genomforas

Utforande

Forsta linjens terapi [1,3, 4, 5]
Inledningsvis hdga doser kortikosteroider (1 mg/kg/dag) i upp till 28 dagar foljt av

nedtrappning under ca tre till fyra manader. Om en acceptabel stegring av TPK erhalls kan
Prednisolon dosen relativt raskt minskas ned till en dos om ca 20 mg/dag, for att darefter
minskas med langsammare takt.

Om ej effekt inom 5-10 dagar 6vervég att ge IVIG.

| svarare fall gors tillagg av IVIG oftast i dosen 1 gr/kg under 3-5 dagar. Svara fall betraktas
om man inte kan halla B TPK> 20-30, och pa sa viss undviks blédningar och svara
komplikationer.

IVIG anvands tillsammans med kortikosteroider nér en snabbare trombocytokning kravs

Dosering enligt FASS: 0.4 g/kg/dag i 2 dagar. Om TPK <30 pa 3:e dagen ges 0.4g/kg/dag i
ytterligare 3 dagar.

Andra linjens terapi [1,3,4]
Om patient inte svarar pa kortison eller IVIG inleds andra linjens terapi.
Avsikten med 2:a linjens behandling ar att uppna en héjning av TPK till en niva som &r

hemostatiskt saker (>50)
Azatioprin (Imurel)
Methotrexate

Ciklosporin (Sandimmun)

Mycofenolat mofetil (CellCept)

Om patienten inte har svarat tillfredstallande

Pa ovannamnda medicineringar évervégs behandling med Rituximab [referens 7,8,10, 12]
Stallningstagande till Rituximab behandling kan tas pa behandlingskonferens (tex ICK)
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Tromboproetinreceptor-agonister (TPO-Ras)
Eltrombopag eller romiplostim. En del patienter med ITP har en nedsatt

produktion. TPO-Ras stimulerar framfor allt produktionen. TPO-Ras har
indikationen kronisk primar refraktar ITP. TPO-Ras har ocksa temporart anvénts

for att hoja trombocytantalet.

Protokoll for behandling med Rituximab vid SLE/MCTD
med refraktar trombocytopeni

Innan behandlingen:
- Blodstatus (Hb, LPK, TPK))

- Blodgruppering - rutinméssiga

- Trombocytantikroppar

- ds-anti DNA

- ovrigt se PM ”Behandling med Rituximab”Uppfoljning av blodstatus (TPK):- Dagligen
tills TPK > 20

- Darefter 1g/v tills TPK vérde ar stabilt >/= 30

- Om TPK mellan 30-50 tas blodstatus varannan vecka

- Om TPK > 100 blodstatus tas 1 gang/manad

- Vid remission glesa blodprovtagningintervall till var 3-e manad i 2 ar, och darefter bara vid
aterbesok.

Utvardering:
Fyra manader efter RTX behandlingen i samband med aterbesok.

- Blodstatus

-Trombocytantikroppar

-anti -ds DNA

Darefter aterbesok var 6:e manad tills 2 ar efter behandlingen. Om inget skov pa 2 ar,
planeras aterbesok 1gang per ar.

Kortisonnedtrappningsschema ska vara TYDLIGT dokumenterat i journalen.

Malet ar att patient star pa 7.5 mg eller (10 mg) kortison vid forsta aterbesok.
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Uppfdljning:

Rutinen galler om inga sérskilda skal till avsteg forekommer. Medvetet avsteg fran rutinen
dokumenteras i Melior om rutinen ar kopplad till patient.

Arbetsgrupp

Vid behov

Kallforteckning
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