drome» baseres i dag pa ferskt citratblod
med aggregometriundersekelser og pd veas-
kestromscytometri, hvor man benytter en
rekke fortynninger av ADP samt adrenalin.
Hos pasienter med hyperaggregerbare blod-
plater vil man da fa aggregasjon med sub-
liminale konsentrasjoner, som ogséd kan pa-
vises ved hjelp av vaeskestromscytometri.

Acetylsalisylsyrebehandling — 75 mg dag-
lig — har vist seg & ha meget god effekt ved
denne tilstanden. Symptomene forsvinner.
Ved aggregasjonsstudier ser man en normali-
sering av blodplatenes hyperaggregabilitet.
Behandlingen er saledes svert lik den som gis
til pasienter med ervervet tilstand av hyperag-
gregerbare blodplater, der tilstanden skyldes
vaskuler eller endotelial dysfunksjon.

Denne kasuistikken viser at vanlige og
initiale diffuse symptomer som akutt verti-
go, flimring for synene og oppkast kan for-
klares ut fra hypersensitive blodplater. Rask
utredning og hurtig igangsetting av behand-

ling er sveert viktig for 4 unnga senskader og
nye episoder. Acetylsalisylsyre er et veletab-
lert og effektivt medikament mot blodplate-
initierte arterielle tromber, ogsa ved tilstan-
der hvor man ikke finner holdepunkter for at
det kan skyldes «sticky platelet syndrome».
Det er derfor ikke grunnlag for rutinemessig
blodplatefunksjonsstudier hos trombosepa-
sienter. Imidlertid kan slike undersekelser
vaere et viktig diagnostisk supplement hos
pasienter med kompleks tromboembolisk
sykehistorie. I familier hvor det i anamnesen
fremkommer en klar opphopning er det ogsa
aktuelt 4 undersoke forstegradsslektninger,
da forebyggende behandling i relativt ung
alder kan bli aktuelt.

P&l André Holme
holme@rikshospitalet.no
Seksjon for blodsykdommer
Medisinsk avdeling
Rikshospitalet
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Kommentar

Sofistikerte sykdommer

Alle de alvorlige sykdommene som

skyldes mangel p& molekyl eller effekt
av molekyl i koagulasjons-, plate-, fibrinoly-
se- og endotelfunksjonen er klarlagt. Med ge-
netikkens seiersgang kan na smé endringer i
molekylene, enkeltnukleotidvarianter, identi-
fiseres. Disse genvariantene kan pavirke funk-
sjonen eller strukturen til de proteinene som
fungerer som reseptorer, som aktivatorer/inhi-
bitorer eller begge deler eller som stasjonzre
byggesteiner. Funksjonen til de ulike proteine-
ne vil avhenge bade av type molekylvariant og
av forholdet mellom promiskuese og normale
molekyler. Funksjonsgraden kan derfor lett
passere grensen for normal variasjon.

Dette utfordrer legens kunnskap og erfa-
ring. Tverrfaglig samhandling og —ikke minst
— et spesialisert laboratorium er ofte nedven-
dig for a relatere gentestsvar til en spesiell pa-
sients symptomer. Ett eksempel fra egen erfa-
ring er patologisk fibrinogen (skulle ventet
bladningstendens) som ga okt plateaggrega-
sjon og trombosetendens (1). Et annet er ned-
satt adenosindifosfat- og adrenalinaggrega-
sjon (svake agonister), men normal respons
pa de sterke agonister, som ga en klar, men
moderat tendens til nese- og hudbledninger
(2). Vanligvis kommer utslagene til syne til
ulike tidspunkter, fra ulike organer og i ulik
grad, slik som hos den omtalte pasienten. Det
indikerer at interkurrente faktorer er medvir-
kende nar symptomer oppstér, noe som bidrar
til & oke de diagnostiske problemer.

Plateaggregasjon er en krevende test hvis
den skal gi et palitelig svar. Fravaer av ikke-
steroide antiinflammatoriske legemidler
siste uke er viktig, og streng etterlevelse
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er nodvendig. En lang rekke andre krav mé
tilfredsstilles — bade til pasient, reagenser,
fremstillingen av platerikt plasma og selve
evalueringen i aggregometeret. Det er mulig
at nyere fullblodsapparater gir mer reprodu-
serbare resultater, men forberedelsene ma
vaere de samme. Veeskestromscytologi er et
utmerket supplement, men kan ikke helt
erstatte aggregasjon. Dessuten er dette heller
ikke av de enkle metoder for palitelige resul-
tater uten i evet hand. En trombelastograf-
test ville veert av interesse.

At pasientens symptomer ikke kom til syne
for 1 40-arsalderen, viser at anomalien er mild
og at organismens tromboseforsvar matte ut-
fordres av andre grunner. Det er derfor ikke
underlig at kvinnen gikk fire r pa warfarin
for nye episoder oppsto, og at det under be-
handling med lavmolekyleaert heparin ikke
kom nye episoder. Men ettersom patogenesen
bestar i gkt plateaggregasjon, var acetylsali-
sylsyre eller andre platefunksjonshemmere
mer adekvat som botemiddel. Hva som var ut-
fordreren, er uvisst — siden alle kjente genetis-
ke arsaker til trombofili er utelukket. Men al-
deren er i alle fall én. Og siden det ved blod-
gruppe A, B, AB er tendens til trombose, i
motsetning til ved O, ville det veert av inter-
esse a kjenne til pasientens blodtype. Det at to
vanlige aktiveringsvariabler for platefunksjon
ikke var ekt, betyr at forfatterne har mye
igjen, ogsa med selve adenosindifosfat-/adre-
nalinaktiveringsmekanismen, for gaten er lost
og «sticky platelet syndrome» akseptert som
fullverdig spontan tromboseérsak.

Det er na tusenvis av mennesker som an-
vender acetylsalisylsyre som trombosepro-

fylakse pa forskjellige indikasjoner, og fre-
kvensen av magesar og uenskede bledninger
er bekymringsfull. Man burde undersegke om
lavere doser av acetylsalisylsyre vil innvirke
pa begge bivirkningene uten & affisere effek-
ten. Hvis «sticky platelet syndrome» fore-
kommer i antydet frekvens, ville slik dose-
ring ogsé kupere denne drsaken.

Det finnes utvilsomt mange andre utford-
ringer innenfor hemostase-trombose-feltet
som venter pa forskning og praktisk innsats.
Men siden det na ikke lenger finnes egne
enheter med spesialkompetanse pa feltet, ser
det morkt ut. For et omride som for et par
tidr tilbake var i forste rekke internasjonalt,
er det en beklagelig utvikling. Blodplatene
er involvert i mer enn mange tror.

Helge Stormorken
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