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brané zdvazné , hematologické" syndromy u dospélych pacientd v intenzivnf péci
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Tab. 3. Algoritmus lécby HLH u dospélych pacientt (volné podle La Rosée P et al. Blood 2019)

Prokazana nebo mozna HLH u dospélych pacientt
Klinicky stabilni pacient: nutno identifikovat a Ié¢it spoustéce HLH — Pfechodny HLH odpovidajici na lé¢bu zékladniho onemocnéni
Progresivné se zhorsujici / nestabilni pacient: CS +/- IVIG —
Primarni HLH Sekundarni HLH
Cvast?géiky J J J J J Obecné
pribé Akova .
HLH spojena s infekci HLH u nadoru MAS-HLH Polekg\;a HLH Ostatni hodnocen
{
Na zvézeni
v pfipadech: l Optimalizace
pozitivni RA \ podpdrné
{ { £ lecby
albinismu > 5 {
> @ 2 3 HD methyl-
izolované CNS 0 c ey 2 mgt y v v
ostizent £ g @ o prednisolon all-1R
postizent 2 S g § Cyklosporin A (tocilizumab) Cave
mlady muz g L% < % all-1R s | sekunddrni
EBV+ % J @ = (anakinra) Podle CS+/~VIG infekce
! CS+/-IVIG g Podle zakladniho Etopozid
Podle zékladniho onemocnéni Podle \
HLH-94 zakladniho onemocnéni J zakladniho )
individualni onemocnéni ¢ | Nedostate¢nd | onemocnénf Opa&fovalan,e
Gprava . CS4/-VIG | Nedostatecna | odpovéd po 48 | zvazovan
. Etopozid odpovéd hodinach nepozrlatwieho
Cs+/-IVIG N Prefaze” | CNS postizenf \: spoustece
Jasna wros;at\ka ! CSP+/(;|I\/IG kauzalni lecby ) Zvé2it etopozid (lymfom...)
eneticka +- i odie Etopozid
genet HLHo4 | HIPAMPRS 28kladniho y b l
pficina o N . .| auto/alloTx
(rituximab) onemocnéni dl
Pozitivni RA 1 Podle Ukonceni
, zakladniho imuno-
oieefr?ck)tcenrgt‘wf onemocnéni suprese?
Zachranna lécba R/R HLH
Rekurentfn’ ) Alemtuzumab / DEP / ruxolitinib / emapalumab /CHOP-like + etopozid +
onemocnent Vymeénna plazmaferéza / absorpce cytokind
{ Splenektomie u pacientl se splenomnegalif
\
AlloTx

Legenda: Off-label indikace rituximabu — ** bispecifické monoklondini protildtky (BiTE), T lymfocyty s chimerickym antigennim receptorem (CART), checkpoint inhibito-
ry... — CS kortikosteroidy — IVIG i.v. imunoglobuliny — LipAmphB liposomal amphotericin B — CNS centrdlni nervovd soustava — DEP doxoribicin, etopozid, methylpredni-
solon — CHOP cyklofosfamid, doxorubicin, vinkristin, prednison

Tab. &. Ftiologie a diagnostika DAH

Priikaz ANCA snizuje potfebu biopsie plic/ledvin, prestoze
histologie potvrdi diagndzu, biopsie ledvin je indikovana pfi

ANCA vaskulitidy — mikroskopickd polyangiitida, Wegenerova prohlubovani selhdni a hematurii/proteinurii, biopsie plic pfi
granulomatdéza, Churglv-Straussové syndrom... nejasné diagndze neni-li mozné potvrdit diagndzu snaze
Goodpastureliv syndrom (IgG protilatky proti bazalni membrané Prlikaz anti-GBM nebo prikaz linedrnich depozit
glomeruld a alveolarnich kapilar) imunoglobulinu v glomerulech
Systémova onemocnéni pojiva — systémovy lupus erythematodes, ANA, anti-dsDNA, anti-Sm, anti-histony, RF
o revmatoidni artritida, smisené onemocnéni pojiva, Behcetova nemoc... Lupus antikoagulans, ACLA, anti-B2GPI
Imunitné pod- ) o, ) -~ B s
oy . Antifosfolipidovy syndrom Depozita IgA v kapildrach a venulach, leukocytoklasticka

minéna DAH e L e
Henoch-Schonleinova purpura vaskulitida v biopsii kGize
IgA nefropatie Viyhradni nebo prevladajici difuzni depozita IgA v mesangiu
Kryoglobulinemie glomerulli
Komplementopatie (urtikarialni anti-C1q vaskulitida) Priikaz kryoglobulinu, zpravidla typu Il nebo Il dle Brouetovy
Polékové vaskulitidy klasifikace
Rejekce Stépu po transplantaci plic Histologicky prikaz leukocytoklastické vaskulitidy v

kapildrach a venulach kize u pacienta s dlouhotrvajici
kopfivkou $patné reagujici na antihistaminika

Systolické dysfunkce levé srdecni komory

Diastolické dysfunkce levé srde¢ni komory
Chlopenni vady (mitralni stendza, aortédIni stendza...)
Myxom

46 az 85 % vsech neimunnich pficin - klinicky a
rentgenologicky obraz DAH + prikaz zvyseni tlaku v levé sini
(ECHO...)

DAH pfi méstna-
vém srdec¢nim
selhani
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