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IPF unterstitzt die Differentialdiagnose von Thrombozytopenien

Die Differentialdiagnose der Thrombozytopenie ist ein komplexer Prozess, der in der Regel die Patientengeschichte, die klinischen Symptome, Thrombo-
zytenfunktionstests und die Beurteilung der routinemaRigen Thrombozytenparameter abdeckt. Wenn die Ursache der geringen Thrombozytenkonzen-
tration unklar bleibt, wird im Allgemeinen die invasive Knochenmarkbiopsie fiir die Untersuchung der zugrunde liegenden Atiologie empfohlen. Da eine
Thrombozytopenie lebensbedrohlich sein kann, ist eine schnelle Diagnose und eine damit verbundene Therapieentscheidung unerlasslich. Ein spezifischer,
schneller und leicht zugédnglicher Test ist wiinschenswert, um zwischen einer verminderten Produktion im Knochenmark und einer erhéhten Zerstérung
bzw. Verbrauch in peripherem Blut sofort zu unterscheiden. Der Parameter der unreifen Thrombozytenfraktion (IPF) liefert die notwendigen Ergebnisse in
diesem Bereich.
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Ein fiinfjahriges Madchen mit bekannter verlidngerter mukokutaner Blutung nach trivialen Was ist IPF (Immature Platelet Fraction)?
Verletzungen und einer gegenwirtig isolierten Thrombozytopenie (PLT 30 x 10°/L) wird in der m |PF ist der prozentuale Anteil unreifer Thrombozyten bezogen auf die Gesamtthrombozyten-
Hamatologie vorgestellt. Blutungszeit, Prothrombinzeit (PT), aktivierte partielle Thrombo- zahl des peripheren Blutes (IPF%) bzw. die absolute Anzahl (IPF#).

plastinzeit (aPTT) und Thrombinzeit (TT) waren im normalen Bereich. Die unreife Thrombo-
zytenfraktion (IPF) war mit 46 % auffillig erh6ht. Basierend auf dem ungewdshnlich hohen
IPF-Wert des Mddchens und anderen Laborresultaten vermutete der Arzt eher eine hereditare
Makrothrombozytopenie als eine Immunthrombozytopenie (ITP). Eine wiederholte Uberprii-
fung des mikroskopischen Blutausstriches zeigte vermehrt groRe Thrombozyten mit hohen m |PF Referenzbereich: 1,1-6,1%
RNA-Gehalt und Déhle-artige Einschliisse im Zytoplasma der Leukozyten. Die Verdachtsdiag-
nose einer May-Hegglin-Anomalie wurde durch einen molekularen Test fiir das MYH9-Gen
bestétigt.

m Unreife, retikulierte Thrombozyten werden mit einer hohen Menge an RNA aus dem Knochen-
mark freigesetzt. Die unreifen Thrombozyten kénnen dank der speziellen Fluoreszenzmar-
kierung mit dem Sysmex Hamatologiesystem der XN-Serie in der Routine bestimmt werden.

m |PF korreliert mit mittels Immundurchflusszytometrie ermittelten (CD41/CD61) retikulier-
ten Thrombozyten.
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Thrombozytopenie

Erworben Erblich
Ineffektive Thrombozytenproduktion Erh6hte Thrombozytenzerstorung/-verbrauch Angeborene Makrothrombozytopenie
Knochenmarkschadigung: Immunvermittelte Ursachen: m Bernard-Soulier-Syndrom ® May-Hegglin MYH9 Stérungen
m Myelodysplastische Syndrome ®m Immunthrombozytopenie (ITP) m ACTN1-bedingte Thrombozytopenie
m Neoplastische Knochenmarkinfiltration m Heparin-induzierte Thrombozytopenie (HIT) m ad-Speicher-Pool-Krankheit
m Aplastische Andamie durch Chemikalien, Typ Il m Variante Form von Glanzmann-Throm-
Drogen oder Infektionen verursacht basthenie
m Chronische ITP mit apoptotischen Nicht immunvermittelte Ursachen:
Megakaryozyten ®m Thrombotisch thrombozytopenische Purpura
(TTP)
Ineffektive Produktion: m Hamolytisch urdmisches Syndrom (HUS)
m Megaloblastare Andmie m Disseminierte intravaskuldre Koagulation (DIC)
m HITTypl
m Blutung

IPF1,1-6,1% IPF >6,1% IPF>12% IPF >40 %

Immature Platelet Fraction / unreife Thrombozytenfraktion

Erhobene IPF-Werte bei thrombozytopenischen Stérungen. Die Bereiche sind nur zur Orientierung vorgesehen. IPF-Werte sollten immer in Verbindung mit den klinischen Symptomen eines Patienten und anderen Labortests verwendet und im klinischen Kontext des Patienten
interpretiert werden.

Schlussfolgerung lhr Nutzen

Der hdmatologische Parameter » unreife Thrombozytenfraktion « (IPF) m Informationen uber die unreife Thrombozytenfraktion kénnen m Da jlingere Thrombozyten nicht immer gréRer sind, kann die IPF

unterstitzt die Differentialdiagnose der Thrombozytopenie. die Notwendigkeit fur invasive Knochenmarkbiopsien minimieren. zwischen den Ursachen der Thrombozytopenie besser unterscheiden

- . . . . Dies erspart den Patienten Schmerzen und Risiken, der Klinik Zeit als das mittlere Thrombozytenvolumen (MPV) und wird auch bei sehr

m |PF ist nicht erhght, wenn eine Thrombozytopenie durch eine ver- o L
minderte Thrombozytenproduktion im Knochenmark verursacht wird. und Kosten. niedrigen Thrombozytenzahlen zuverldssig gemessen.

m |PF ist erhoht, wenn eine Thrombozytopenie durch eine erhthte m Der IPF-Wert kann mit dem Routine-Blutbild an einem Sysmex Hiama- m Je frither die Erkrankung identifiziert und behandelt werden kann,
Zerstorung oder Verbrauch von Thrombozyten im peripheren Blut tologiesystem der XN-Serie im PLT-F-Kanal schnell und einfach gemessen desto effektiver kann die Behandlung erfolgen und ein UbermaR an
verursacht wird. werden. Zusatzlich ist der PLT-Wert der fluoreszenzbasierenden Methode Kosten einsparen.

m IPF ist am héchsten beobachtet bei hereditiren Makrothrombo- vergleichbar mit der Referenzmethode CD41/CD61 und liefert auch in

extrem niedrigen Konzentrationen sehr genaue Werte. Detaillierte Informationen zu IPF und zum vorgestellten Patientenfall

zytopenien; im Allgemeinen hoher als bei der Verbrauchs-Thrombo-

zytopenie. finden Sie hier: www.sysmex.de/IPF - www.sysmex.ch/whitepaper -

www.sysmex.at
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Die fiir Ihre Region zusténdige Sysmex Niederlassung finden Sie unter www.sysmex-europe.com/contacts www.sysmex.de . www.sysmex.ch + www.sysmex.at



