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V/ybrané zdvazné , hematologické" syndromy u dospélych pacient(i v intenzivni péci
chu je v¢asna diagnostika a v€asné zahdjenf Iécby, pfestoze nazory  diagnosticko-lé¢ebného postupu na nehematologickych pracovi-
na optimalni lé¢ebny postup nejsou vzdy jednotné ani v odborné  Stich intenzivni péce zasadni.

literatufe. Konzilidrnf role hematologa je pro stanoveni pfesného Kompletni seznam odkaz( na literaturu je dostupny u prvniho autora

Tab. 7. Piehled hlavnich patofyziologickych rys, diagnostickych kritérii a pravidel lécby vybranych typd TMA

Patofyziologie ‘

Diagnostika

Terapie

Tromboticka trombocytopenicka purpura

Ziskany nebo vrozeny (autozomalné recesivné
podminény) deficit ADAMTS13

ULM-vWF nemohou byt stépeny na mensi ¢asti
a velmi aktivné vézou desticky i leukocyty

Pravdépodobnost vyznamného deficitu
ADAMTS13 (pod 10 %) je pfi PLASMIC skore 6-7
bodd a French skére 2 body

Vysledkem jsou agregaty ULM-VWF s destic¢kami,
které uzavirajf mikrocirkulaci a vedou k MAHA,
trombocytopenii a ischemickému poskozeni tkanf
aorgand

Potvrzeni iTTP je aktivita ADAMTS13 pod 10 % +
prlikaz anti-ADAMTS13 ze vzorku krve odebrané
ped zahajenim lé¢by

Akutni ataka iTTP: v¢asné zahdjent terapie
kombinaci PEX + kortikosteroidy + kaplacizumab
+/- rituximab

Kaplacizumab zrychluje uvolnéni mikrocirkulace
a shizuje riziko orgdnového poskozeni - v
pifpadech s vysokym PLASMIC nebo French
skore je na zvazeni bezprostfedni zahéjeni 1éCby
caplacizumabem (bude-li vysledek ADAMTS13
dostupny do 72 hodin)

Pridani rituximabu zvysuje pravdépodobnost
rychlé eradikace anti-ADAMTS13

Nejvyraznéji je postizena cirkulace mozku a ledvin

Pro cTTP je diagnosticky pokles aktivity ADAMTS13
bez anti-ADAMTS13 s pozitivni RA - prvni
manifestace v détstvi nebo v gravidité

cT'TP: zpravidla staci opakované infuze plazmy, ke
snizenf vyskytu alergickych reakcf nejlépe solvent
detergent treated plasma

Komplementem mediovany hemolyticko-uremicky syndrom

Pricinou CM-HUS je poskozeni endotelu
dysregulaci komplementu u pacientd s mutacemi
gend CFH, MCP, CFI, CFB, C3 nebo z anti-CFH
Patogenni mutaci Ize prokazat u asi 60 % a anti-
CFH u 5-10 % pacientd

Etiologie byva multifaktoridIni = heterogenita
klinického a laboratorniho obrazu i prognoézy
Prekryvani pficin Ize identifikovat u 86 % HUS
asociovanych s graviditou

Pro CM-HUS neexistuje specificky test — nutné je
pii akutni atace TMA vyloucit TTP, IA-HUS, resp.
sekundarni typy TMA

PEX na 5-7 dnf umozni zvladnout fulminantni
prlibéh nemoci a sniZit riziko poskozeni tkani a
organ (Ucinnost ovliviuje typ piftomné mutace
Vcasné zahdjeni 1écby eculizumabem vede k
lepsim lé¢ebnym vysledkim vcetné Upravy
poskozenf ledvin

Terapie ravulizumabem poskytuje efektivni
odpoveédi pfi podavani v intervalu 8 tydnd

U pacientt s vysokym titrem anti-CFH protilatek je
na zvéazeni pfidani imunosupresivni terapif
Preruseni 1écby je mozné po 6 az 12 mésicich lécby
po alespor 3 mésice trvajici normalizaci rendlnich
funkci nebo stabilizaci chronického rendiniho
onemocnéni, pfi relapsu je indikovany vcasny
restart lécby

He

molyticko-uremicky syndrom asociovany s infekci

V piipadé STEGHUS je pfi¢inou je pfimé poskozeni
endotelu Shiga toxinem s uvolfovanim ULM-

vWEF, adhezi a aktivaci desticek a rozvojem TMA -
postizeny jsou piedevsim endotelové burky stfeva,
glomeruld a mozku - Shiga toxin mdZze aktivovat

Bolesti bficha s krvavymi prijmy a obraz TMA s
postizenim ledvin 5.az 7, resp. 10. den po prvnich
projevech infekce — u 30 % pacientt neurologické
projevy a termindlni rendini selhdni s mortalitou
1-5%

Lé¢ba STEGHUS je symptomaticka, série TPEX je na
zvdZeni u pacientl s tézkymi neurologické projevy
pro vysokou mortalitu v této skupiné pacient(

i komplement, snizovat expresi CD59 na epitelu
rendlnich tubull a inhibovat CFH

PFi¢inou je typicky Shiga toxin produkujici
Escherichia coli 0157:H7 (STEGHUS), mohou se ale
uplatnit dalsi subtypy E. coli, Salmonela, Shigella a
Campylobacter

Kultivacni vysetienf stolice: STEC kultivace
(MacConkey na E. coli O157:H7 resp. 026, O111,
0103, 0145, event. 0104:H4)

PEX mUZe zajistit rychlejsi Upravu stavu, nicméné

74dnéd jind préace nepotvrdila, Ze by kortikoterapie,
PEX samostatné nebo s eculizumabem méla lepsi
efekt nez komplexni podplrna péce

Pri¢inou SPA-HUS (HUS pri infekci Streptococcus
pneumoniae) je pifmé poskozeni endotelu,
hemolyza erytrocytd a destrukce destic¢ek
navozend aktivaci komplementu — bakteridlni
neuraminiddza umozni odkryti Thomsen-
Friedenrechova antigenu, vazbu protilatek,
aglutinaci erytrocytt a nekontrolovanou aktivaci
komplementu

SPA-HUS je typicky onemocnéni déti s

pneumonifi do dvou let véku s mortalitou az

50 % - u dospélych mohou byt téZké poruchy
mikrocirkulace dolnich koncetin - prikaz
pneumokokového antigenu v moci +/- PCR priikaz
pneumokoka v krvi nebo mozkomisnim moku

Lécebnou strategif je komplexnf podpdrna péce
a snaha vyhnout se aplikaci plazmy (zdroj anti-
TF IgM) - jsou-li indikované, maji byt podavané
promyté transfuzni pfipravky — indikace PEX je
nejista
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