506 | HLAVNITEMA

Vybrané zdvazné , hematologické" syndromy u dospélych pacientd v intenzivn{ péci

Tab. 7. Pfehled hlavnich patofyziologickych rysd, diagnostickych kritérif a pravidel lécby vybranych typl TMA - pokracovdni

Trombotické mikroangiopatie v gravidité

TMA spousténé graviditou (TTP, CM-HUS)

TMA specifické pro graviditu — PE a HELLP syndrom

B Pfi¢inouPEjeaberantniplacentaceaangiogeneze
s ischemif placenty, s uvolfovanim bioaktivnich
medidtord aktivujicich a poskozujicich matefsky
endotel s ndslednym rozvojem TMA

B Pfi¢inou HELLP syndromu neni UpIné jasng,
nepochybné multifaktoridini a koresponduje
s patogenezi PE

PTMS: refrakterni HELLP syndrom refrakternfk terapii
kortikosteroidy s nebo bez souc¢asného poskozeni
ledvin - netypicky nacasovand TTP - postpartainf
CM-HUS - APS - jiné mikroangiopatie

TTP obvykle v pribéhu gravidity
B podezieni potvrdi ADAMTS13 pod 10 %

PE definuje de novo vznikla hypertenze a proteinurie

ve druhé poloviné gravidity - riziko predikuje

zvyseny pomeér sFIT1/PIGF

B pravdépodobnost rozvoje ¢asné PE: nizkd pod
38, vysokd 38-85, velmi vysokd nad 85

HELLP syndrom definuje MAHA, zvysend aktivita
transamindz a trombocytopenie zpravidla u Zen
s preeklampsifi po 20. gestacnim tydnu, resp. do 48—
72 hodin po porodu - klinicky se projevuje bolestf
v epigastriu nebo pod pravym obloukem, nauzeou,
zvracenim, bolestmi hlavy, poruchami vidéni...

Progrese nebo novy rozvoj klinické a laboratornf
symptomatologie TMA 48-72 hodin po porodu
s rozvojem multiorganového selhanf

Akutnfataky iTTP: v¢asny start série PEX v kombinaci
s kortikosteroidy — uzen s ADAMTS13 pod 103230 %
bez jinych zndmek TMA zvazit PEX s kortikosteroidy
(nebo azathioprinem) profylakticky - téhotné
s cTTP: infuze plazmy (interval 1-2 tydny) nebo
pravidelné PEX - indukce porodu obvykle po
dosazen( 36. nebo 37. gestacniho tydne

V prevenci PE se u Zen se zvysenym rizikem
doporucuje podavani acetylsalicylové  kyseliny
v denni dévce 150mg do ukonceného 36.
gesta¢niho tydne

Hodnoty sFIT1/PIGF nad 655 do 34, resp. nad 201
po 34. gestacnim tydnu indikuji ukoncenti gravidity
do 48 hodin

V 1é¢bé je zdsadni ukonceni gravidity, lécba
kortikoidy, aplikace hof¢iku a kontrola hypertenze
Pacientky s ,HELLP syndromem” komplikovanym
béhem 48-72 hodin rozvojem  orgadnové
symptomatologie (ledviny, CNS, plice...) a progresf
MAHA, resp. trombocytopenie mohou mit PTMS

Nedojde-li béhem 48-72 hodin po porodu k Upravé
stavu nebo naopak pres veskerou podplrnou péci
progreduje orgdnové selhavani, je nezbytné zvazit
bezprostfedni zahajeni série 5 az 7 PEX Pokud tento
piistup selhdva (zhruba 50 % pfipadd) a progreduje
porucha funkce ledvin, maze jit o CM-HUS a je na
zvazeni zahdjeni léCby eculizumabem

Legenda: RA - rodinni anamnéza, CFH — komplement faktor H, MCP — membrdnovy kofaktorovy protein, CFl — komplement faktor |, CFB — komplement faktor B, anti-
-CFH - protildtky proti CFH, STEC — Shiga toxin produkujici £ colj PE — preeklampsie, HELLP — Hemolysis Elevated Liver enzymes Low Platelet count, APS — antifosfolipi-
dovy syndrom, sFIT1 — soluble fms-like tyrosine kinase-1, PIGF — placenta growth factor, PTMS — postpartdini tromboticky mikroangiopaticky syndrom

Tab. 8. Algoritmus zdkladni diagnostiky a inicidlni lécby TMA

Trombocytopenie pod 150 x 10°/I nebo pokles poctu desticek o vice

Mikroangiopaticka hemolyticka anémie

nez 25 %
Neurologické Postizeni N Postizeni Y Postizeni
) 9 : Postizeni GIT ) Postizeni plic
projevy ledvin srdce a cév zraku

Zakladni vysetfeni nezbytna pro rozliseni

rdznych typd TMA + archivace materialu

Vsechny odbéry krve je tieba provést pired podanim plazmy, plazmaferézou, event. jinou elimina¢ni metodou

ADAMTS13 aktivita + protilatky
proti ADAMTS13

Shiga toxin + kultivace stolice
na Shiga toxin E. Colj, event.
Streptococcus pneumonie,
virus chfipky A HINT...

komplementu

Patrani po poruse regulace

Patrani po jiném onemocnéni nebo
patologickém stavu

8 hodin

kg/den)

Zahajeni série vyménnych plazmaferéz co nejdfive pfi podezieni na TMA bez ¢ekani na vysledky laboratornich testi - preferen¢né béhem 4 az
Kyselina listova (5 mg/den) a neni-li kontraindikace imunosupresivni [é¢ba (inicidlné iv. methylprednisolon 1 g/den béhem 3 dni spiSe neZ prednison 1 mg/

Transfuze destickovych pfipravki jsou kontraindikované - indikace je omezena na pfipady s Zivot ohrozujicim krvacenim

PLASMIC skére 6-7
nebo French skére 2 body
ADAMTS13 pod 10 %

PLASMIC skére méné nez 6 bodu
nebo French skére méné nez 2 body
ADAMTS13 nad 10 %

kaplacizumab

*

Vrozena TTP (cTTP)

+/- rituximab
*¥

Symptomaticka a podptrna

péce

CM-HUS

pricinu sekundarni TMA
(generalizovany tumor..) a
trva vyznamné podezfeni na

Pritomné ” o . A Prlkaz jiného onemocnéni nebo
e Nepfitomnost protilatek Priikaz kauzalnf infekce s
protilatky patologickém stavu
{ { { { {
Ziskana TTP CM-HUS
(iTTP) Nejde o TTP, IA-HUS
+ IA-HUS nebo nefesitelnou TMA pfi jiném onemocnéni nebo

patologickém stavu
Lécba zékladniho onemocnéni
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