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HUS

Tromboticka mikroangiopatie

Hemolyticka anemie (negativni Coombsiiv test)

MODS (AKI)

n Postinfek€ni (nejcastéjsi, vétSinou u déti)
z poruchy regulace komplementu
Z deficitu ADAMTS 13 proteazy

Z ostatnich pfi¢in ATYPICKY HUS (defekt metabolizmu B12, po

chininu, u malignit a po transplantacich, po podani antikoagulancii, u
HIV a

v souvislosti s graviditou,
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Patogeneze, epidemiologie

stény a jejim odchlipenim od bazalni membrany

Intrat . ikaii destiél 5 ¢ I

ktery vyusti v HUS

Od 34. tydne gravidity a az 6 mésicu po porodu

Incidence obecné 2/100.000 osob a rok (déti 6/100.000, dospéli
1/100.000)

Mortalita u atypického HUS az 50%, az u 70% zustava renalni
poskozeni

U vSech forem dochazi k poskozeni endotelu s rozsifrenim cévni| |

V prubéhu gravidity se vétsSinou manifestuje jako HELLP syndrom,
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Lécba
Symptomaticka: |

transfuzni pripravky, hemostatika

Hemodialyza

Plazmaferéza u pacientt s perzistujici trombocytopenii, hypertenzi,

neurologickym postizenim .
Eculizumab (Soliris) v ramci studi vykazuje nadéjné vysledky
Eculizumab 1s a humanized monoclonal antibody to complement factor 5 which
acts to block complement activation and 1s used to treat paroxysmal nocturnal
hemoglobinuria and hemolytic uremic syndrome

L EGENDRE, C. M., et al. Terminal complement inhibitor eculizumab in atypical hemolytic—uremic syndrome. New England
Journal of Medicine, 2013, 368.23: 2169-2181.
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Kasuistika

Doposud zdrava 44 leta tercigravida, ve 37. tydnu gravidity spont.
porod, pro hypoxii plodu s.c., 0. pooperacni den alterace JT,

trombocytopenie
mmm) dqg: HELLP syndrom (trombokoncentraty,
erykoncentraty, fibrinogen, hemostatika, hepatoprotektiva)

3. pooperacni den stav progreduje do anemie i pres hemoterap.
ikterus, hematurie, oligurie, alterace védomi, hypertenze

... prelozena FN Brno IlLARO
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Kasuistika

hyposaturace, oligurie az anurie, hematomy po celém téle

projevy z GIT, nosu, vstupu, spojivek
Lab: laktat 6, bili 162, AST 1,8,
Hb 114, schistocyty 12, volny Hb 59, trombo 804, APTT 36

Progreduje krvaceni, sopor az koma, hypotenze

Indikovano provedeni plazmaferezy... preklad KARIM FN Brno

ll. ARO Pri prijmu somnolence az sopor, hypertenze, tachykardie,%

V pribéhu 3 hodinna kont. furosemidu diuréza 100mith, krvacive

OTI, UPV, podpora obéhu, hematolog indikuje Octaplas, fibrinogen -
bez reakce v klinice, proto podan rFVlla, krvacivé projevy ustupuji
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Kasuistika

KARIM: oligurie se upravuje, 3x plazmaferéza se substituci |
Octaplas, ustup hemolyzy

10. pooperacni den pro hematomy v brisni stene operacni revize

12. pooperacni den odpojena od ventilatoru a extubace

Amentneé delirantni stav, 15. pooperacni den epiparoxysmus s
negat. CT, abnormalni EEG — antiepileptika

20. pooperacni den prelozena na Il.LARO
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Kasuistika

ll. ARO: stav védomi se vyrazne lepsi, ustupuje neklid a agresivita,i
bez epiparoxysmu, bez krvacivych projevu |

v lab. normalizace JT, bili, trombo 200, Hb 100, koagulace v normé
Prechod na enteralni vyzivu, rehabilitace |

‘ Operaéni rany se hoji p.p.
30. pooperacni den prelozena na GPK

4 mésice po porodu: opakované kontroly na hematologii,
trombocytopenie, anemie, leukopenie

Subj. unavena, nevykonna, obéasné kolapsové stavy

Nedodrzuje Ié€ebna opatreni

Na dalsi kontroly se jiz nedostavuje
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Zaver

Postpartalni hemolyticko-uremicky syndrom (PHUS) je vzacna ||
komplikace gravidity s nepfiznivou prognozou |

Primarné se projevi jako HELLP syndrom

Symptomaticka terapie

. Plasmafereza, eculizumab

CAVE opozdény HUS s odstupem po porodu

Eculizumab v Iécbé atypického hemolyticko-uremického syndromu

https://lwww.postgradualninefrologie.cz/download/format/pdf/id/497/
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Dekuji za pozornost
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