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Nase prvni zkusenost s kaplacizumabem u TTP

snizenim haptoglobinu na 0,24 g/I a mirnym vzestupem LD na 6,29
pkat/l a s novym CT ndlezem subsegmentaini plicni embolie. Tuto
situaci jsme vyhodnotili jako exacerbaci TTP pfi infektu, a proto jsme
opét zahdjili denné TPE. Soucasné pokracovala lécba kortikoidy s ritu-
ximabem a kaplacizumabem.V té dobé jiz konec¢né zacal i mirné klesat
titr protilatek proti ADAMTS13 na 150 U/ml diky zavedené kombinované
imunosupresi. TPE byly provedeny celkem 4x a ukonceny pro odezvu
v poctu trombocytd (vzestup na 112 x 10%I a daldi den jiZ bez TPE na
148 x 10%/1). Vzhledem k vzestupu poctu trombocytd jsme mohli zahdjit
podavani nejdfive intermediarni davky nizkomolekuldrniho heparinu
(LMWH) a s odstupem terapeutickou davku za monitorace antiXa.

Po témér mésici komplexni péce na ARO vcetné titrace davky an-
tipsychotik se klinicky, neurologicky i psychicky stav pacientky upravil
natolik, ze byla Uspésné extubovana, zacala i postupné p. o. pfijimat
stravu a rehabilitovat. V dobé prekladu na interni JIP doslo k vyraznému
poklesu protildtek na 16 U/ml a aktivita ADAMTS13 byla 4 %. Kontrolnf{
snimek plic a sono bficha bylo bez patologie. V té dobé jiz by ukonceno
rituximab i kaplacizumab, ktery byl podavan celkové 38 dni.

Asymptomaticky relaps a konecné dosazeni remise

Kratce poté pacientka rozvinula asymptomaticky relaps (pokles ak-
tivity ADAMTS 13 pod 1 % a vzestup titru protildtek proti ADAMTS13 na
57 U/ml) bez zndmek intravaskuldrni hemolyzy a bez trombocytopenie
(trombocyty v normé 269 x 10%1). Po konzultaci s vy3sim centrem byla
zahdjena substitu¢ni [é¢ba pffpravkem Octaplas LG v davce 15 ml/kg
1x tydné a zvazovana dal3f linie imunosupresivni terapie bortezomi-
bem. Lé¢ba probihala ambulantné, pacientka byla v celkové dobrém
stavu v péci rodiny veetné rehabilitace ve vysokém choditku. Vzhledem
k dobrému klinickému stavu a postupné se upravujicimu laboratornimu
obrazu (po 2 mésicich dosazeno kompletni remise, ADAMTS13 81 %
a protilatky proti ADAMTS13 9 U/ml bez zndmek MAHA a trombocyto-
penie) nebyla terapie bortezomibem podana. Po tfech davkdch mohla
byt tedy profylaxe Octaplas LG ukonc¢ena. Prednison navazujici na terapii
methylprednisolonem byl v postupné snizované davce podavan celkové
10 tydnd. Déle byla terapie LMWH zménéna na antikoagulaci apixabanem.

Monitorace ADAMTS13 a protildtek jsme provadéli prvni 3 mésice 1x za
mésic, posléze 1x za 3 mésice béhem prvniho roku po akutni atace TTP.
Prehled aktivity ADAMTS13 a protildtek ve vztahu k hladiné trombocytd,
LD a podavané léc¢bé shrnuji grafy 1 a 2 a tabulka 2. Celkové po dobu
hospitalizace bylo poddno 9 TU erymas a 310 TU pfipravku Octaplas LG
(292 TU v rdmci TPE a 18 TU ambulantné v rdmci profylaxe).

Aktualni stav - remise trva doposud

Aktudlné je pacientka vice nez rok po akutni atace iTTP nadale
v remisi a dochazi k ambulantnim kontroldm jednou za 3 mésice. Terapii
apixabanem jsme po roce od plicni embolie ukoncili. Kontrolnf echokar-
diografické vysetieni a sonografie Zil pred vysazenim antikoagulace bylo
v poradku, kontrolnf D-dimery po vysazenf antikoagulace bez elevace.
Pacientka je ve vyborné kondici, tési se z dlouhych prochézek, je pIné
sobéstacna a po psychické strance na medikaci plné kompenzovana.
Diky v€asné diagnostice a |é¢bé se pacientka z velmi zdvazného stavu
navratila zpét do Zivota ve stejné kvalité jako pred akutni atakou TTP.

Zaveér

TTP byla dfive spojena s vysokou > 90 % mortalitou (5). Lé¢bu TPE je
tfeba zahdjit jiz jen pfi podezieni na tuto diagndzu, k tomu ndm mohou
napomoci skdrovaci systémy viz tabulka 1. K urceni definitivni diagnozy
je dllezité vysetieni ADAMTSI13, vzorky je nutné odebrat pred zahdjenim
|éCby TPE. TPE odstranf protilatky proti ADAMTS13 a souc¢asné nahradf
chybéjici enzym darcovskou plazmou. Vykon se provadi s vyménou
1-1,5ndsobku objemu plazmy pacienta s ndhradou darcovskou plazmou
nebo virové inaktivovanou plazmou 1x denné do vzestupu poctu trom-
bocytl nad 150 x 10%1. Daldim pilifem Uspésné lécby je imunosuprese
k zastaveni produkce protildtek. Dle ISTH guidelines je doporuceno pfi
akutnf epizodé podat kortikoidy (prednison nebo methylprednison) a ri-
tuximab, coZ je monoklonélini protildtka proti CD20 blokujici B lymfocyty
v produkci protildtek. Pridani rituximabu k TPE a kortikoidim zamezuje
vzniku relapsu. Hlavnim nezadoucim ucinkem kombinované imuno-
suprese jsou infekéni komplikace (1-4), u nasi pacientky pneumonie
a infekt mocovych cest. DalSim lékem schvélenym v roce 2021 a dle ISTH

Tab. 2. Piehled aktivity ADAMTSI3 a protildtek ve vztahu k hladiné trombocytd, laktdtdehydrogendzy a hemoglobinu

datum trombocyty LDH Hgb ADAMTS 13 protilatky
05. 05. 30 51,7 95 1 155
08.05. 39 9,22 94 1 71,2
15.05. 316 741 91 0 200
22.05. 182 587 91 1 150
24.05. 28 5,69 90

29.05. 190 3,48 90 4 16
05.06. 269 4,12 nz 1 57
12. 06. 518 4,05 130 4 344
20. 06. 295 495 133 29 18,3
27.06. 377 3,92 139 81 9,6
04.07. 434 3,77 147 98 75
11.07. 442 3,63 142 102 6,4
01.08. 402 417 153 88 4,6
03.10. 369 3,87 156 128 39
19.12. 302 2,85 149 95

20. 03. nasl. roku 336 3,69 146 80
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