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Tab. 6. Ndvrh terapeutického algoritmu (volné podle Mesa CJ et al. Clin Rheumatol 2020)

CAPS

Lécba pridruzenych onemocnéni (napf. infekce)

{

{

Mozny nebo prokazany SLE

Akutni terapie

Pridat cyklofosfamid

Antikoagulace hepariny - LMWH (nebo UFH)
Methylprednisolon 500-100 mg/den po dobu 3-5 dnf
Vyménna plazmaferéza bezodkladné pfi podezieni na CAPS

Na zvazenije IVIG

Legenda: {

1

LMWH terapeutické rozmezi 0,6-1,0 IU/

Propusténi z nemocnice

Bez lé¢ebné odpovédi

mL nebo UFH s lécebnym rozmezim an-
ti-Xa 0,3-0,7 IU/mL

* preruseni antikoagulacni lécby je spo-
Jjeno rizikem novych trombdz zvIdsté tr-

Prednison 1 mg/kg s postupnym vysazovanim béhem 6 tydn(
Warfarin nebo LMWH
Pfidat hydroxychloroquin
{

Rituximab nebo eculizumab

vd-li pritomnost APA (predevsim triple /
double pozitivita, lupus antikoagulans,

Sest mésict od diagnézy

perzistujici vysoky titr ACLA/anti-B2GP)
acastéji u muzd

**[écba acetylsalicylovou kyselinou a/
nebo vymizeni APA je spojeno s nizkym
rizikem relapsu

Po stabilizaci stavu u pacientl s vymizenim APA lze zvazit
ukonceni antikoagulace * a pokracovat protidesti¢kovou terapii s
acetylsalicylovou kyselinou **

V pripadé rekurence pokracovani v antikoagulacni
lécbé

Za normalnich okolnosti desticky, leukocyty i erytrocyty nerusené
cirkuluji v neporusené cévé spolu s plazmatickym von Willebrandovym
faktorem (VWF) uvolrovanym z endotelovych bunék. ADAMTS13 (a di-
sintegrin and metalloproteinase with a thrombospondin type 1 motif,
member 13) $tépi ULM-vWF na mensi a méné trombogenni ¢asti. Pokud
ADAMTS13 chybi nebo je-li diky excesivnimu uvolfovani multimerd
VvWF (ULM-vWF) pfekrocena jeho kapacita stépit ULM-vWF, mohou se
v prostfedi zvy$eného stfihového napéti multimery vVWF navazovat
na endotel arteriol a kapilar v podobé dlouhych vidken, kterad ucinné
vazou desticky. Vysledkem je vaskuldrni mikrotromboticky syndrom
manifestovany neimunni mikroangiopatickou hemolytickou anemif
(MAHA), konsump¢ni trombocytopenif a ischemickym poskozenim
tkani a orgdnd, tzn. TMA (18).

Nejcitovanéjsi formy TMA jsou trombotickd trombocytopenicka
purpura (TTP) a hemolyticko-uremicky syndrom (HUS). VSechny typy
TMA spojuje vysoké riziko smrti zejména pfi pozdni nebo neadekvatni
lécbé (19). Mortalita nelécené TTP je 90% a k poloviné umrti dochazf
béhem prvnich 24 hodin. V¢asna PEX sniZi mortalitu na 10 az 20 % (20).
U CM-HUS vede PEX ke kompletni odpovedi jen v 50 % pfipadd, nic-
méné pomUze zvlddnout fulminantni prabéh, minimalizovat poskozeni
orgdnUl a sniZit rekurenci (21).

Vedle TTP a HUS existuje fada sekundérnich TMA provézejicich
infek¢ni, nddorova nebo autoimunitni onemocnéni, transplantace
krvetvornych bunék nebo organt, téhotenstvi a postpartalni obdobf
nebo jsou nezddoucim Gcinkem lékd — prehled dominantnich patofy-
ziologickych déjl je v tabulce 7.

Diagnosticky zaver TMA predstavuje prikaz MAHA s rozvinutou
nebo rozvijejici se trombocytopenii u pacienta s dynamicky se ménicim
klinickym a laboratornim obrazem postizeni nejméné jednoho organo-
vého systému. Diagnosticky algoritmus je jednoduchy a realizovatelny
kdekoli a kdykoli béhem 3-6 hodin - viz tabulka 8 (22-25). V krev-
nim obraze nachazime trombocytopenii, anémii a zndmky hemolyzy.

Biochemické testy upozorni na postizeni ledvin nebo jater. Zakladnf
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koagula¢ni testy mohou byt v Uvodu v referenénim rozmezi, pozdéji
se mUze rozvijet obraz diseminované intravaskularni koagulopatie.
V uvedenych pfipadech je tfeba vzdy indikovat stanovenf aktivity LDH,
vysetfeni poctu schistocytl a pfimy antiglobulinovy test (PAT). Velmi
vyrazné zvysena aktivita LDH je projevem hemolyzy a ischemického
poskozen(tkanfa orgdnl. Zvyseni poctu schistocytl nad 1 % je typicka
pro MAHA u TTP. Pocet schistocytd mUze ale byt u rlznych typl TMA
v rliznych fazich nemoci rlizny. Negativni PAT je dikazem neimunnf
podstaty hemolyzy (22, 26, 27).

Viysokd mortalita a morbidita neléc¢ené TMA znamens, Ze je nezbyt-
né zahdjit adekvatni lé¢bu bezprostfedné po prikazu TMA, ideédliné
béhem prvnich 4-8 hodin od prvniho kontaktu s pacientem kombinacf
kortikoterapie a PEX. Neni-li to v daném zafizeni mozné, je nezbytny
transport na pracovisté, kde PEX provadét Ize. Pfed zahdjenim PEX
(event. pfed podanim plazmy) je tfeba nabrat krev k vysetfeni aktivity
ADAMTS13, specifickych anti-ADAMTS13 a k archivaci materidlu pro
detailnéjsi vysetieni, kterd by mohla byt zavedenou Ié¢bou zkreslena.
Prehled pravidel Ié¢by vybranych typd TMA viz tabulka 7.

Zasadni informace pro klinickou praxi: Prudky rozvoj trombo-
cytopenie a hemolytické anemie u pacienta s rozvijejici se po-
ruchou organovych funkci (pfedevsim mozek a ledviny) ma vést
k podezieni na TMA.

Zavéry

Hemofagocytarni syndrom, difuzni alveoldrni hemoragie, ka-
tastroficky antifosfolipidovy syndrom a skupina trombotickych
mikroangiopatif patfi mezi vzacné stavy s vyznamnou morbidi-
tou a mortalitou. Na moznou pfitomnost nékterého z uvedenych
onemocnénf je nutno myslet vzdy pfi vyskytu jednoho nebo vice
nejcastejsich klinickych ¢i laboratornich pfiznakd (syndrom dechové
tisné, akutni selhani ledvin, splenomegalie, hemoptyza, cytopenie),
které nelze vysvétlit jinou, v aktudinim klinickém kontextu vice

pravdépodobnou pficinou. Klicovou podminkou klinického Uspé-
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