Tab. 8. Igoritmus zdkladni diagnostiky a inicidlni lécby TMA — pokracovdni
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V/ybrané zdvazné , hematologické" syndromy u dospélych pacient(i v intenzivni péci

Pfehodnoceni
diagnostického zavéru,
pokud chybi odpovéd na
podpurnou péci (infekci
spustény CM-HUS nebo jiny
typ TMA)

Pokracovéni v sérii PEX +
symptomatickd a podpdrna
péce

Doplnéni testd k potvrzeni
poruchy regulace
komplementu
Start terapie inhibitory
komplementu bez ¢ekani
na vysledky konfirmacnich
testu***

Symptomatickd a podplrné péce, PEX podle
etiologie

PFi dosazeni hematologické odpovédi zvazit zahajeni farmakologické tromboprofylaxe LMWH

Legenda: GIT — gastrointestindlni trakt, iTTP — immune-mediated TTP, cT TP — congenital TTP, IA-HUS — infection-associated HUS, CM-HUS — complement-media-

ted HUS (dfrive tzv. atypicky HUS), * v pfipadech s vysokym PLASMIC nebo French skére je na zvdzeni bezprostiedni zahdjeni Iécby caplacizumabem (zastavent terapie
pii ADAMTS13 nad 20 %), ** rituximab muze byt poddn na startu lécby s PEX, kortikosteroidy a kaplacizumabem nebo pfiddn pri nedostatecné ADAMTS13 odpovédi,
***pied zahdjenim lécby inhibitory komplementu musi byt vsichni pacienti ockovdni proti meningokokové infekci a/nebo léceni vhodnymi profylaktickymi antibiotiky

PLASMIC skére

PLASMIC a French skdre
Parametr French skére
Pocet desticek <30x10°/L (+1)

Kreatinin v séru
Hemolyza =
Zddny nddor v poslednim roce =
Zddnd transplantace orgdndi nebo krvetvor- =

nych bunék
INR< 1,5 -
MCV < 90fL -
Pravdépodobnost vyznamného deficitu ADAM- 0bodi=2%
TS13 (pod 10 %) 1bod =70 %
2 body 94 %
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