
HLAVNÍ TÉMA
Vybrané závažné „hematologické“ syndromy u dospělých pacientů v intenzivní péči
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Pokračování v sérii PEX + 
symptomatická a podpůrná 

péče

Přehodnocení 
diagnostického závěru, 

pokud chybí odpověď na 
podpůrnou péči (infekcí 

spuštěný CM-HUS nebo jiný 
typ TMA)

Doplnění testů k potvrzení 
poruchy regulace 

komplementu
Start terapie inhibitory 

komplementu bez čekání 
na výsledky konfirmačních 

testů***

Symptomatická a podpůrná péče, PEX podle 
etiologie

Při dosažení hematologické odpovědi zvážit zahájení farmakologické tromboprofylaxe LMWH

Legenda: GIT – gastrointestinální trakt, iTTP – immune-mediated TTP, cTTP – congenital TTP, IA-HUS – infection-associated HUS, CM-HUS – complement-media-
ted HUS (dříve tzv. atypický HUS), * v případech s vysokým PLASMIC nebo French skóre je na zvážení bezprostřední zahájení léčby caplacizumabem (zastavení terapie 
při ADAMTS13 nad 20 %), ** rituximab může být podán na startu léčby s PEX, kortikosteroidy a kaplacizumabem nebo přidán při nedostatečné ADAMTS13 odpovědi, 
***před zahájením léčby inhibitory komplementu musí být všichni pacienti očkování proti meningokokové infekci a/nebo léčeni vhodnými profylaktickými antibiotiky

PLASMIC a French skóre

Parametr French skóre PLASMIC skóre

Počet destiček < 30 × 109 /L (+1) < 30 × 109/L (+1)

Kreatinin v séru < 177 umol/L (+1) < 177 umol/L (+1)

Hemolýza - +1

Žádný nádor v posledním roce - +1

Žádná transplantace orgánů nebo krvetvor-
ných buněk

- +1

INR < 1,5 - +1

MCV < 90 fL - +1

Pravděpodobnost významného deficitu ADAM-
TS13 (pod 10 %)

0 bodů = 2 % 0–4 body = 0–4 %

1 bod = 70 % 5 bodů = 5–24 %

2 body 94 % 6–7 bodů = 62–82 %

Tab. 8. lgoritmus základní diagnostiky a iniciální léčby TMA – pokračování
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