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KLINICKY DOPAD

Proc o tom mluvime

TMA v gravidité jsou vzacné diagnozy s vysokou mortalitou a zavaznou morbiditou. Vicasné rozpozndni zachranuje Zivoty.

14

4,5x

vysSSi materska mortalita
pfi rozvoji TMA v gravidité

Zdroj: Chen 2023, Fremeaux-Bacchi 2013 (Caprioli 2006)
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81 %

rodicek s TMA vyZaduje
akutni dialyzu

65 %

riziko trvalého selhani ledvin
¢i umrti bez 1é¢by CM-HUS
(béhem 1. roku)




DEFINICE

Co je tromboticka mikroangiopatie (TMA)?

Heterogenni skupina onemocnéni, jejichz spolecnym jmenovatelem je tvorba
trombd v kapildrdch a arterioldch v dusledku poskozeni endotelu a/nebo
aktivace komplementu a/nebo aktivace koagulace.

Pro véasnou dg. a Iécbu je zasadni mezioborova spolupradce.

Klasicka triada TMA
g Trombocytopenie
Spotreba desticek v trombech

MAHA

® Organova dysfunkce
Ischemie postiZenych orgdnt

Mikroangiopaticka hemolyticka anémie

Hb < 100 g/I (rychly pokles) PLT < 150 x10YI Ledviny - CNS - jatra
LDH > 1,5x ULN nebo pokles > 25 % od baseline KV systém - GIT - plice
schistocyty v natéru u TTP casto < 30 x10YI

J haptoglobin, neg. Coombs

CAVE! Manifestace nemusi byt kompletni, TCP muzZe chybét
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Mapa organove dysfunkce

Pulmonary

Dusnost, difuzni alveolarni
hemoragie, ARDS
(Typické pro CAPS).

Hepatic/Gl
Elevace AST/ALT,

pankreatitida, prijmy, nauzea |

(MUZe imitovat HELLP nebo
STEC-HUS).

CNS

Zmatenost, krece,
encefalopatie,

amaurosis fugax, ischemické
léze.

(Typicke pro TTP a CM-HUS).

Renal

Vzestup s-kreatininu, snizena
eGFR, hypertenze.

>




PATOFYZIOLOGIE

Patofyziologie ve trech mechanismech

Spolecny konec: poskozeny endotel - mikrotromby - ischemizace orgdni

H M Primarni poskozeni endotelu

v Toxiny, léky, viry, autoimunita, mechanické poskozeni.
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Dysregulace komplementu

Nadmeérna aktivace alternativni cesty komplementu.
Spoustéc: infekce, trauma, porod, PPH.

*- Primarni porucha koagulace

B Mnohocetné trombdzy v mikro- i makrocirkulaci.
Sekundarni poskozeni endotelu.

Lepsi pochopeni role komplementu —> nové cilené terapie (inhibitory C5)

PRIKLAD

CM-HUS (drive aHUS)

PRIKLAD

TTP, HELLP, STEC-HUS, SLE

PRIKLAD

Katastroficky APS (CAPS)




KLASIFIKACE

Spektrum TMA v gravidite a peripartalnim obdobi

Klinické obrazy se prekryvaji — diferencidlni diagnostika je klicova.

PE / HELLP TTP

Preeklampsie / HELLP syndrom Trombotickd trombocytopenickd purpura
Hypertenze + proteinurie + organové Deficit ADAMTS13 < 10 %. Neurologie a
postizeni = PE. vyrazna trombocytopenie.

Hemolyza, elevace AT, trombocytopenie po Lécba: PLEX + kortikoidy + caplacizumab.

20. tydnu = HELLP.
Lécba: porod.

AFLP APS / CAPS

Akutni téhotenskad steatoza jater (Katastroficky) antifosfolipidovy syndrom
Fulminantni jaterni selhani, hypoglykémie, Trombdzy v makro- i mikrocirkulaci.
koagulopatie. CAPS: multiorgdnové selhani b&hem < 1

TCP neni dg. kritériem. tydne.

Lécba: porod. Lécba: PLEX + antikoagulace + imunosuprese.
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CM-HUS

Komplementem mediovany HUS

Dysregulace alternativni cesty komplementu.
Dominuje rendlni selhani.
Lécba: eculizumab.

Sekundarni / DIC

Disem. intravaskuldrni koagulopatie

Provazi velké PPH, sepsi, AFLP, HELLP.

Klinicky i laboratorné podobné TMA —
komplikuje dif. dg.
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NEJCASTEJSI TMA V PORODNICTVIi

PATOFYZIOLOGIE

* Porucha metrno-fetalni komunikace = nedostatecna trofoblasticka / \
invaze a abnormalni remodelace spirdlnich artérii - placentarni
hypoxémie = antiangiogenni a prozanétlivé medidtory = i bl

endotelidlni dysfunkce matky YUY e Pe°

Prevence: ASA /—T\

HTN Proteinuria Other
complications
L. 1. 1T.1.1T.] Liver
STy vm e ’ D dysfunction
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* PE: HT > 140/90 po 20. tydnu + PU > 300 mg/d + organ. dysfunkce / “{:@3 edorma
FGR
* HELLP: MAHA, elevace JT, TCP o ik s
* Priznaky: bolest v epigastriu, cefalea, poruchy visu, otoky, nauzea, f?;mw-ﬂa\;;:;m. o
zvraceni, flu —like, subfebrilie
* CAVE! aZ 1/3 HELLP sy se rozvine postpartum (do 48 hod) _ N Zhu

T omamaemee

hypertenze muze chybét, PU neni typicka
* Dg.: sFlt-1 / PIGF > 85/ 110 (34.t.)
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NEJCASTEJSI TMA V PORODNICTVIi

HELLP syndrom

MISSISSIPPI KLASIFIKACE HELLP

Trombocyty (x10%1) AST / ALT (pkat/l) | LDH (pkat/l)

<50 >1,17 > 10
Il 50-100 >1,17 > 10
11| > 100 > 0,69 >10

KOMPLIKACE

48 -72 hodin

* DIC — krvaceni a hematomy peri- a pooperacné

* Abrupce placenty

* Subkapsularni hematom a ruptura jater

* Akutni renalni selhani, intracerebralni krvaceni, plicni edém

* Zhorsené perinatalni vysledky — FGR, IUFD, predcasny porod, RDS

po porodu

HELLP syndrom musi spontanné odeznit do 72
. h po porodu.
LECBA y . .
Pokud pretrvava — myslet na jinou TMA!
* Ukonceni gravidity dle podminek + podplirna terapie (Mg, korekce

HT a koagulopatie, kortikoidy?), pecliva monitorace Lééba HELLP = porod + podpiirnd péée (JIP)
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Zaklady urgentni lécby (Necekejte na laborator)

Trombotické mikroangiopatie v téhotenstvi - Porodnice Liberec

HELLP syndrom

Priznaky a laboratorni hodnoty
spontanné odeznivaji do 48-72
hodin po porodu.

TMA ALARM
(TTP / CM-HUS)

Pokud stav progreduje, nebo
se nelepsi po 72 hodinach,
NEJEDNA SE o HELLP.
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ZIVOT OHROZUJICIi TMA

Komplementem mediovany HUS (CM-HUS)

PODSTATA

Nekontrolovana aktivace alternativni cesty komplementu - poskozeni
endotelu a mikrotrombotizace. Geneticka predispozice + trigger:
porod, tézka hypertenze, infekce, trauma, PPH.

EPIDEMIOLOGIE & PRUBEH

* Incidence v gravidité ~ 1 /25 000
* 2/3 pripadi postpartum 72 h po porodu
* Dominantni renalni dysfunkce (az selhani), KV, neurologicka a stav se NEZLEPSUJE...

symptomatologie, GIT (pozor na zdménu se STEC-HUS)
* Dg. per exclusionem

S-kreatinin > 170 umol/I

TERAPIE

* Eculizumab (lze v gravidité i pfi kojeni) / ravalizumab (anti C5) LDH > 10 pkat/I
* Vakcinace proti meningokokovi + ATB profylaxe

‘v v s s . = 95% pravdépodobnost CM-HUS
* Porod? - zvySena materska a fetalni mortalita, FGR, DIC, CMP SEVEED

Bez lécby: 65 % ESKD / umrtido 1 r.
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ZIVOT OHROZUJICIi TMA

Tromboticka trombocytopenicka purpura (TTP)

PODSTATA
Deficit enzymu ADAMTS13 stépici multimery vWf: Pathophysiology of Platelet Aggregation in Thrombotic
multimery VWF + adheze trombocytl - mikrotromby Thrombocytopenic Purpura

Ziskana TTP — protilatky proti ADAMTS13, vzacné hereditarni.

EPIDEMIOLOGIE & PRUBEH j,o Q

ADAMTS13

* Incidence v gravidité 2—3 / 100 000 gravidit Shear
+ Manifestace nejéastéji ve Ill. trimestru =)

Unfolded vWF

* Klasicka pentada priznak
* Vyrazna TCP (< 30 x10%I)
* Postizeni CNS (zmatenost, kfece, znamky CMP, koma)

Platelet adhesion and
aggregation

s v , vews v Platelet rolling Platelet adhesion
* Renalni postizeni (mirnéjsi nez u CM-HUS)

« MAHA
* Horecka
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ZIVOT OHROZUJICIi TMA
PLASMIC skore (TTP)

TTP PLT < 30 x10YI 1
Hemolyza (retikulocyty > 2,5 % / | haptoglobin / " bilirubin) 1
Bez aktivni malignity (< 1 rok) 1
, Bez transplantace SCT/SOT 1
DIAGNOZA
. ] MCV < 90 fl 1
* ASAP! - vysoka mortalita
«  Skérovaci systémy PLASMIC a French skére, ale IS L !
nebyly validovany pro téhotné Kreatinin < 177 umol/I 1
« ADAMTS13 <10% odbér pred zahajenim PLEX! > 6 bodii - vysoké riziko, zahajit PLEX

TERAPIE

e iTTP (95%): PLEX (necekat na vysledek ADAMTS13)
+ kortikoidy + caplacizumab (pfi potvrzeni dg.,
brani vazbé desticek na multimery vWf)

e  hTTP: PLEX + rekombinantni ADAMTS13

e  Bez nutnosti ukonceni gravidity? x MOF matky a Modifikované French skére (TTP)
riziko IUFD

........... jinde doporuceno ukondit graviditu

ZASADNI PRAVIDLO: ODEBRAT PRED PLEX!

ASAP PLT < 30 x107! .
Kreatinin < 200 umol/I 1
Trombocyty KI, pouze v pripade zivot Pozitivni ANA nebo PU < 1,2g/24h 1

Ohl’OZUlelhO krvaceni !!! 0 = nizké - 1 =stfedni - 2-3 = vysoké riziko TTP
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Zaklady urgentni lécby (Necekejte na laborator)
o ,

PR

UKONCENI 2 PLEX CILENA
GRAVIDITY (Plazmaferéza) SPECIFICKA LECBA
Zakladni krok pro PE / Zivot zachrafuijici u TTP Po vylouceni TTP
HELLP / AFLP. Necekejte na potvrzeni (ADAMTS13 > 10%) a
Odstranéni spoustéce. diagnozy! potvrzeni CM-HUS ->

Pokud je suspektni TTP Inhibitory komplementu
(vyrazna trombocytopenie, (Ekulizumab).
neurologie), zahajte PLEX Pro potvrzenou TTP ->
okamzite. Pro potvrzenou
Caplacizumab.

@
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ZIVOT OHROZUJICIi TMA

AFLP (akutni tehotenska steatdza jater)

PODSTATA

Porucha metabolism dlouhych retézcd MK na strané plodu -
prestup toxickych metabolit( transplacentarné = fulminantni
jaterni selhani matky

EPIDEMIOLOGIE & PRUBEH

e 1:7000 - 1:20 000 téhotenstvi
e |ll.trimestr

Hepatorenalni selhani

e Swansea kritéria — CAVE! TCP neni dg. kritériem

LECBA

e korekce koagulopatie, promptni ukonceni gravidity
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Swansea kritéria pro diagnézu AFLP

Acute Fatty Liver of Pregnancy (Akutni steatéza jater v téhotenstvi)

bolest bricha

@ydipsie/polyurie >

encefalopatie

elevace bilirubinu (> 14 pmol)

@oglykemie <4 @

elevace uratu (> 340 ymol)

leukocytdza (> 11 x 10%/)

ascites nebo svétla jatra na ultrasonografii

@vace transaminaz (ALT nebo @ j./1)

elevace amoniaku (> 47 pmol)

postizeni ledvin (kreatinin > 150 pmol)

Alespon 6 z nasledujicich pFiznakil v pFipadé absence jiného vysvétleni:

SYMPTOM KRITERIUM / LABORATORNI HODNOTA

zvraceni

oagulopatie (protrormsigovy ¢as > 14 s nebo aktivovany parcialni
otrombinovy ¢as S)

mikrovezikularni steatéza na biopsii jater

14 /25
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ZIVOT OHROZUJICIi TMA

Katastroficky antifosfolipidovy syndrom (CAPS)

PODSTATA APS

e Arteridlni a/nebo vendzni a/nebo mikrovaskularni tromboembolismus
* Téhotenska morbidita - CAVE! triple pozit.
* Pozit.antifosfolipid.protilatky (anti -beta2GP1, LA, ACLA)

&)

* Sapporo, ACR/EULAR kritéria (nefropatie, DAH, Libmann-Sack, TCP, FGR, Blood Recurrent Premature
tézka PE...) clots miscarriages labor
CAPS

Zivot ohroZujici forma APS s rychlym ndstupem a mnohoc&etnymi

trombdzami na Urovni makro - i mikrocirkulace vedouci k MOF (3 a vice N
organui v prtibéhu 1 tydne) + pozit.protilatky + histol.prikaz : @,\
*  Nejcasteji ledviny, CNS, plice Venous Recurrent Cerebrovascular
* Tromboinflamatory storm (aktivace koagulace, poSkozeni endotelu) thrombosis miscarriage accident
- N Q- )
LECBA CAPS @ Lo M‘)
. g 4 2R
* Triple terapie: PLEX + antikoagulace + kortikoidy/imunosupresiva Migraine Thrombocytopenia Livedo
headaches reticular

Trombotické mikroangiopatie v téhotenstvi - Porodnice Liberec



Diferencialni diagnostika TMA v gravidite

Trombocyty N Y44 (<30) NK Variabilni NK

Extrémni PP +

Jatra / Enzymy AST/ALT ™1 Mirné Mirné Hypoglykémie Variabilni
Renalni / e ., Tézky vzestup , .
Kreatinin Normalni / mirny Mirny (>170) ™ (>150) Rychlé selhdni

APLA pozitivita,

Klicovy Odezva na Swansea skore 2

diferenciator

Ustupdo 72h | ADAMTS13 < 10% multiorgan < 1

Eculi ,
culizumab 6 tyden
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CO ODEBRAT A V JAKEM PORADI

Laboratorni diagnostika TMA

ZAKLADNi ODBERY SPECIFICKE TESTY (pokud HELLP nedezni za 72 h)

KO + retikulocyty + schistocyty v natéru

VZDY odebrat PRED zahajenim PLEX / podanim plazmy!
e Urea, kreatinin, GFR, Na, K, Cl, kys. mocova

* AST, ALT, ALP, GGT, bilirubin celkovy ADAMTS13 aktivita (+ protilatky p¥i poklesu)
*  LDH, haptoglobin, CRP, glykemie Pfimy antiglobulinovy test (Coombs)

* PomérsFit-1/ PIGF e Imunologicky panel: IgG/A/M, C3, C4, ACLA, anti-
PT, APTT, fibrinogen, antitrombin, D-dimery > B2GPI, ANA, ds-DNA, ENA, ANCA, anti-GBM

e Lupus antikoagulans (LA) — APS, SLE
POZNAT TRIADU TMA . Protilatk ti CFH
PRAVIDLO 72 FORaHEY prot =+
HODIN e Shiga toxin ze stolice/PCR (STEC — HUS)
M MAHA + trombocytopenie ‘\ (,

+ organova dysfunkce
(ledviny, jatra, CNS, KV systém,
GIT, plice)

Archivovat zamraZené vzorky pro budouci pouZiti
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CO DELAT

Urgentni management a cilena terapie

Myslet na TMA u kaZzdé téhotné/nedélky s: hypertenzi + bolesti v epigastriu/hlavy + nauzeou/zvracenim + zmatenosti/neurologickymi

priznaky.

Prvni kroky: Odbéry
Korekce hypertenze i.v. pti TK nad 160/110, CAVE! hypotenze!!!, MgSO4, kontaktovat porodnika (CTG)

Diagnostika TMA nejpozdéji do 4- 6hodin!

& > i

PE / HELLP / AFLP TTP CM-HUS CAPS / DIC / sepse
RESEN{ = POROD ADAMTS13 < 10% KREA >170, LDH>10 72h po porodu Antikoagulace + kortikoidy + PLEX
+ podplirna péce na JIP VYMENNA PLAZMAFEREZA (PLEX) INHIBITOR C5 nebo IVIG (CAPS)
(magnezium u PE, korekce koagulopatie denné do Trc > 150 x10%/I ekulizumab / ravulizumab Substituce krevnich derivat(
u AFLP) + kortikoidy, caplacizumab, (pozor na meningokokovou vakcinaci u DIC / AFLP
* rituximab + ATB profylaxi)

I Vzdy multidisciplinarni pristup I

porodnik - hematolog - nefrolog - ARO/JIP

Trombotické mikroangiopatie v téhotenstvi - Porodnice Lib
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Trombotické mikroangiopatie (TMA)
v téhotenstvi: Diagnosticky alarm

1. Poznejte klasickou triadu priznakd TMA

OnOn

MAHA Trombocytopenie Organova dysfunkce

Zahrnuje mikroangiopatickou hemolytickou anémii (MAHA),
trombocytopenii a organovou dysfunkci (ledviny, jatra, mozek).

Pfiznaky HELLP syndromu musi po porodu odeznit, pokud pretrvavaji,
je nutné okamzité vyloucit jiné formy TMA.

Pokud se stav nelepsi do 72 hodin po porodu,
nejedné se o HELLP syndrom.

[ 2. Sledujte ,Pravidlo 72 hodin“ po porodu ]

3. ADAMTS13 pod 10 % 4. Kreatinin nad 170 pmol/I
potvrzuje TTP signalizuje CM-HUS

Aktivita tohoto enzymu je zlatym Pokud 72 h po porodu trvd LDH > 10
standardem pro diagnostiku TTP; pkat/l a kreatinin > 170 pmol/l, je 95%
odbér musi probéhnout pred pravdépodobnost komplementem

zahajenim plazmaferézy. mediovaného HUS.
i@ . ’
a»
URGENTNi LECBA: SPECIFICKA LECBA:
Plazmaferéza (PLEX) Inhibitory komplementu

(ekulizumab)
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KAZUISTIKA 1

TMA ¢.1

ﬂ Anamnéza

* 36 let, gr.h. 31+0, IV/I

* st.p.SCve 31.t.(r. 2011, UA) pro PE a FGR
(920 g) — dité s MR, poruchou sluchu,
vyvojovou dysfazii

* GDM dieta, BMI 37

* Pozdni zachyt gravidity (19. t.)

. Klinicky stav pfi prijeti
€Ys) (9.6.2025 9:30)

Prichazi pro krvaceni a bolesti v podbfisku od
vCera; PP neciti, neciti se dobre

Dle UZ rozsahly retroplacentarni hematom,
FM (DIC?)

TK 170/120, masivni otoky

Postup a lécba

>

* Ad PS, CZK, odbéry, ROTEM

* Ebrantil i.v., MgSO4 i.v.

* Korekce koagulopatie dle ROTEM — haemocompletan 10 gi.v.,
Prothromplex 1500 IU, exacyl 1,5 g perioperacné

* UrgentniSCv CA (v11h)

* Peroperacné kompletni abrupce placenty, Couvellairova déloha, hypotonie

délozni, B-Lynch steh
e Krevni ztrata 1200 ml

Trombotické mikroangiopatie v téhotenstvi - Porodnice Liberec

p Laboratorni nalezy

Hgb 121
Schistocyty 8
Haptoglobin <0,10
LD MAHA 12
PLT TCP Trombosh (67)
Fibrinogen , 1,3
Cres Organ.dysfunkce o
GFR 1,2
ALT / AST 0,47 / 0,94
sFit-1 / PIGF 577




KAZUISTIKA 1

TMA ¢.1

}t Postup a lé¢ba 9.6.2025 }‘ Postup a lécba 10.6.2025 }t Dalii prabéh

(20h od pfijmu)

* Extubace, preklad na OIM CARIM * Hgb 88 (celkem podano 8 TU ERD), PLT * Nadale uprava laboratofe

* Od pfijmu anurie; korekce HT (ebrantil + 53 (vzestup), schistocyty 17, LD 6,5 « Polyuricka faze renalniho selhani
labetalol), MgS04, 6 TU ERD (pokles), haptoglobin 0,11 « Pacientka pielozena na gyn-JIP; dimise

* Vecer progrese lab. — Hgb 76, PLT 37, * ADAMTS13 neodebran; doplnény za 4 dny, Gprava rendlnich parametrd ad
schistocyty 14, LD 11 odbéry na APS, SLE integrum

* Za 12 h od pfijmu obnovena diuréza * Progrese renalnich parametrti — Krea

207, GFR 0,4, PCR 235

0 Vysledek a pouceni
w

* HELLP syndrom I. tfidy komplikovany abrupci placenty, FM a renalnim selhanim

* Definitivni diagndza az po porodu — HELLP odeznél do 48 h
| » Opakovana tézka PE/HELLP sy, APS negativni - prevence PE nutna!
Po prodélané PE/HELLP sy celoZivotné zvysené KV riziko

Trombotické mikroangiopatie v téhotenstvi - Porodnice Liberec




KAZUISTIKA 2

TMA ¢.2

ﬂ Anamnéza

* 43 let, g.h. 3543, V/I

* Anamnesticky 1x vag. porod 39. t., FGR (2290
g), tézka preeklampsie; dité nema v péci

* Po 1. porodu vys. psychiatrem — v.s. smiSena
porucha osobnosti; abusus pervitinu, |éCbu
odmitla

. Klinicky stav pfi prijeti
€Y) (13.6.2024 14:00)

Privezena RZS pro bolesti v podbfisSku trvajici
cca tyden; PP+, nekrvaci, VP netece

Dle UZ rozsahly retroplacentarni hematom,
FM (DIC?), krvaci ze vpich(, TK 170/100
Susp. psychiatrické onemocnéni / zmatenost
— neurol. pfiznaky?

\t Postup a lécba
* Ad PS, odbér kompl. lab.

* Korekce HT (ebrantil i.v.), MgSO4 i.v.

* Korekce koagulopatie dle ROTEM — haemocompletan 8 gi.v,,
Prothromplex 3500 1U, 4 TU ERD, 1 TSBDR perioperacné

* Urgentni SCv CA (v 15:40)

* Peroperacné kompletni abrupce placenty, hypotonie délozni

e Celk. krevni ztrata 600 ml

Trombotické mikroangiopatie v téhotenstvi - Porodnice Liberec

p Laboratorni nalezy

Leu 25 tis
:ghb MAHA Z
chistocyty
Haptoglobin ) Tep 0,92
Bilirubin Organ.dysfunkce 39
LD 18
PLT 124 (5/2024: 328)
Fibrinogen 1,7
Krea 155
GFR 0,58
PCR 24 625
ALT / AST 09/1,4
sFit-1 / PIGF 889




KAZUISTIKA 2

TMA ¢.2

} Postup a lécba 13.6.2024

B ) Dalsi prtibéh
’Q Postup a lécba 14.6.2024 v 10h

* UPV, preklad na OIM CARIM (20 h od pfijmu) Postupna restituce laboratore - 21.6. PLT 119,
¢ Progrese lab. _. PLT 57, LD 21; krea 200; GFR ADAMTS13 48 % - dg CM-HUS (20 h od LD 12, pretrvava anurie (krea 176, GFR 0,5)
0,42, haptoglobin <0,10 piijmu) * V dal$im pribéhu rozvoj ARDS v kombinaci s

* Odbér ADAMTS13 + vzorky k zamrazeni (7 h

;dhplf.l'jmu)P;)i(nfill((ujte'l?e.r:a:(;LOﬁ d piimu)  ATB profylaxe meningokokové infekce * Nasledné fatalni krvacivé komplikace (plice)
* Zahajena ortiko iené i i
J oldy od prijmu  Shiga-toxin ze stolice + revma soubor (neg.) spojené s ECMO, exitus letalis (4. 7.)

. 0d otii : dokonéeni PLEX . T . : _
Od prijmu anurie, po dokonceni « progrese lab. — 15.6. PLT 34, LD 37, krea Celkové aplikovany 3 davky eculizumabu;

zahajena CVVHD 198 CVVHD pro pretrvavajici anurii

¢ Za 21 h od pfijmu 1. davka eculizumabu ventil. pneumonii - V-V- ECMO

0 Vysledek a pouceni
w

* CM-HUS — dominantni renalni postizeni; ADAMTS13 48 %, shiga toxin negat., revma soubor negat.
- dg. per exclusionem

* Genetika: mutace CFHR3/CFHR1 het. delece - v homozygotni konstituci tvorba antiCFH protilatek

* Lécba: PLEX + kortikoidy za 14 h, eculizumab za 20 h od ptijmu; anurie pretrvavala i pres lécbu
Fatalni bylo ARDS v kombinaci s ventil.pneumonii a nasledné krvacivé komplikace ECMO
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TAKE HOME MESSAGE ,
0 &

Co si odnést do praxe h

TMA v gravidité = vzacné diagnozy, ale s vysokou mortalitou a zdvaznou morbiditou

AZ 4,5x vyssi materska mortalita, nejsou - li v€as diagnostikovany a spravné IéCeny.

Triada: MAHA + trombocytopenie + organova dysfunkce

U kazdé téhotné/nedélky s poklesem Hb, trombocytl a stoupajicim LDH ji aktivné hledejte.

Pravidlo 48-72 hodin
HELLP musi odeznit do 72 h po porodu. Pokud ne — okamzité myslet na CM-HUS / TTP.

Vcasna dif. dg. = v€asna cilena lécba (mimo graviditu PLEX do 8 hod od podezreni na TMA)

S5 W N

ADAMTS13 < 10 % -> TTP / PLEX. Krea > 170 + LDH > 10 > CM-HUS / inhibitor 5. Odbéry VZDY pied PLEX!

Trombotické mikroangiopatie v téhotenstvi - Porodnice Liberec 24 /25




LITERATURA

Doporuceni pro diagnostiku a 1é¢bu trombotickych mikroangiopatii asociovanych s téhotenstvim a
peripartalnim obdobim — multidisciplinarni konsenzus

Rysavd R., Koucky M., Simetka O., Zék P., Bldha J., Frausovd D., Indra T., Vojtéch J., Gumulec J.
Transfuze Hematol Dnes 2025; 31(3): 219-230 - doi: 10.48095/cctahd2025prolekare.cz17

Trombotické mikroangiopatie
Gumulec J., Zék P. a kol.
Maxdorf, 2025, ISBN 978-80-7345-833-1

Doporuientposipy | |

doi: 10.48095/cctahd2025prolekare.cz17

Doporuceni pro diagnostiku a 1é¢bu Ja}om Ir Gumqlec
trombotickych mikroangiopatii asociovanych Pavel Zak \_
s téhotenstvim a peripartilnim obdobim - ( { \

multidisciplindrni konsenzus

Recommendations for the diagnosis and treatment of pregnancy- #: eh
and peripartum-associated thrombotic microangiopathies — \
a multidisciplinary consensus

TROMBOTICKE
MIKROANGIOPATIE

imy 1. LF a VEN v Praze
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SOUBAN, Smai ck o ik o CTMN plc s = e ¢ Fricid <l ikl pachogh’{ s et jo
komplementu. Je provizen mikroangiopatickou
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V porodnické praxi

srudovini hiadiny hemoglobinu, zvylovéni hiadiny bil iz haptoglabinu,pritomnost schistacytd v perfemis
periportsini
3. HELL (Psrl\ovom Fadi mezi TMA takét, mél by viak spontanné odeznivat piblizné do 48-72 h po porodu. Paklise se tak nestane,
Jo 21t pomyilet na jiné piiciny TMA, které €asto pledstavu)i Jeité vinéjél ohrolen tvota nez HELLP syndrom. Ddkladnd znal

derenciin n.-qmmy,ny to welmi ddleta. Problematiku tedy musi doble ovisdat katdy poskytovatel zdravotni péde téhotny ,m. i,

Krajska nemocnice Liberec, a. s.

KLICOVA SLOVA: - preeklampsie - akutni tiza fater - L ¥
topenicks purpura - komplementem medicvany HUS

uvop dotelu a aktivaci komplementu. TMA je  bek horni hranice normy, pfitomnost

mikroan 02): schistocytd v perifernim nitéry krve
glopati TMA) pledstavuje - nejenvpo-  +mikroanglopatickou hemolytickou  (fagmenty erytrocyt, kueré vanikal
rodnictyi - velmi zavaing patologicky  anémil (MAHA); charakteristické pro ni  mechanickym poskozenim v krevnim

stav, ktery je spojen s tvorbou trombGz  je rychié sniZovani hiadiny hemoglo-  obéhu), snizeni koncentrace hapto
na Grovni drobnych cév (kapildr 3 ar-  binu (Hb) pod 1009/ a vysoks aktivita  globinu (nésledné hemopexinu), zvy
teriol) a se soutasngm potkozenim en-  laktatdehydrogenazy (LD)nad 1,5ndso-  Seni koncentrace bilirubinu 3 negativnl

Scan mel
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