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HUS patofyziologie

Tromboticka mikroangiopatie

Hemolyticka anemie (negativni Coombsuv tesh
- Trombocytopenie

MODS az MOF ( )




HUS patofyziologie

Postinfekcni (nejCastejsi, vetsinou u deti)

Z poruchy regulace komplementu
Z deficitu ADAMTS 13 proteazy
Z ostatnich pficin ATYPICKY HUS (defekt .

metabolizmu B12, po chininu, u malignit a po
transplantacich, po podani antikoagulancii, u HIV

a )




Patogeneze

U vSech forem dochazi k poskozeni endotelu s
rozSifenim cévni stény a jejim odchlipenim od bazalni |
membrany |

Intraluminalneé vznikaji destickové tromby

‘ V prubéhu gravidity se vétSinou manifestuje jako HE.
~ |" syndrom, ktery v HUS vyusti




Epidemiologie

Incidence obecné 2/100.000 osob a rok
déti 6/100.000

dospéli 1/100.000
V CR 100.000 porodu za rok...... ?? .

HUS v nasi nemocnici pri
6.000 porodech vioni 2x!!!

Mortalita u atypického HUS az 50%

Az u 70% zustava renalni poskozeni




Lecba
Symptomaticka: resuscitacni péce =

Transfuzni pripravky, hemostatika ey

Hemodialyza

Plazmaferéza u pacientt s perzistujici trombocytopenii, hyperte

. neurologickym postizenim

Eculizumab (Soliris®) v ramci studi vykazuje nadéjné vysledky
Eculizumab is 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 Englahd
Journal of Medicine, 2013, 368.23: 2169-2181.




Kasuistika

Doposud zdrava 44 leta tercigravida, ve 37. tydnu
gravidity spont. porod, pro hypoxii plodu s.c.

0. pooperacni den alterace JT, trombocytopenie

mmmmm) dg: HELLP syndrom (trombokoncentraty,
. erykoncentraty, fibrinogen, hemostatika, .
hepatoprotektiva)

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

... prelozena FN Brno II. ARO




Kasuistika

Il. ARO P¥i pFijmu somnolence, neklid, hypertenze, tachykardie, | |
hyposaturace, oligurie az anurie, hematomy po celém téle

02 maskou: Sp02 92%

Iv kont.: Dihydralazin — normotenze
‘ iv kont: furosemid: diuréza 100ml/h .
e _ Krvacivé projevy z GIT, operacni rany

Laborator: laktat 6, bili 162, AST 1,8

Hb 114g/l, schistocyty 12, volny Hb 59, trombo 804,
APTT 36, fibrinogen 1,89/l




Kasuistika

Pri téchto laboratornich hodnotach progreduje krvaceni: z GIT, .
nosu, petechie po celém téle, krvaceni ze spojivek v prubéhu mi nut

GCS 8, hypotenze
OTI, UPV, podpora obéhu

‘ Hematolog: indikuje bez efektu, .

bez reakce v klinice,

krvacivé projevy ustupuiji...., nadale nutna podpora obéhu..

Indikovano provedeni ... preklad KARIM FN Brno




Kasuistika

KARIM: dostate¢na diuréza na kont. Furosemidu

"""""""""""" se substituci protivirové osetfenols
plazmou (Octaplas®)

Hemolyza se upravuje .

.. 10. pooperacni den pro hematomy v brisni stene
operacni revize

12. pooperacni den odpojena od ventilatoru a extubace,
obéhoveé a ventilacneé stabilni




Kasuistika

12. pooperaéni den: budi se do amentné delirantniho | |
stavu — sedativa (dexmetomidin) |

15. pooperacni den epiparoxysmus =)

CT mozku bez nalezu patologie
. abnormalni EEG — kontinualné antiepileptika .
Uprava laboratornich parametru

Nadale velmi agresivni chovani s nepriléhavou reakcina
okoli

20. pooperacni den prelozena na ILARO




Kasuistika

ll. ARO: stav védomi se vyrazné lepSi

ustupuje neklid a agresivita, bez epiparoxysmu, bez
krvacivych projevu

v laboratori normalizace JT, bili, trombo 200x10°, Hb
100g/l, koagulace v normeé .

Prechod na enteralni vyzivu, rehabilitace
Operacni rany se hoji p.p.
30. pooperacni den prelozena na GPK




Kasuistika

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

Subj. unavena, nevykonna, obcasné kolapsové stav

Nedodrzuje lécebna opatreni -
Na dalsi kontroly se jiz nedostavuje




Zaver

Postpartalni hemolyticko-uremicky syndrom (PHUS) je vzacna [
komplikace gravidity s nepriznivou prognézou

Primarné-se projevijako HELLP syndrom—————————————

Symptomaticka terapie

Plasmafereza, se substituci protivirove osetrenou plazmou
Eculizumab pfi neuspéchu terapie

CAVE: neurologické poskozeni, které se primarné projevi jako amentné-
delirantni stav

CAVE opozdény HUS s odstupem po porodu

Eculizumab v 1é€bé atypického hemolyticko-uremického syndromu




Deku1| za pozornost

- RUDO, JESTE SE HOLE 71
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