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Hereditární forma

mutace genu pro ADAMTS13

5 % všech TTP

½ dg. již v dětství

Získaná forma

protilátka proti ADAMTS13

95 % všech TTP
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TROMBUS CNS:

Neurologická symptomatika

Ledviny:

Renální insuficience

Cévy:

Mikroangiopatická

hemolytická anemie

= schistocyty

Trombocytopenie

Deficit





Postačuje

k zahájení

terapie





30. 6. – 14. 7. 2017

9 sezení

od 30. 6. 2017

Prednison
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16. 9. – 26. 9. 2017

8 x plazmaferéza

16. 9. kortikoidy





TRVÁ REMISE









2016 International Haemolytic

Uraemic Syndrome group 

classification

původní D+ (typický) HUS

=

D- HUS
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Infekce: STEC E. coli (D+ = průjem)

Pneumokoková pneumonie

Influenza, HIV, …

Porucha regulace alternativní

cesty komplementu (např. faktor H,

protein MCP, gen pro faktor C3,…)

Sekundární (po ASCT, malignity, léky,

autoimunitní onemocnění)

…
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poškození endotelu

v glomerulech ledvin

Mikroangiopatická hemolytická anemie

trombotická

mikroangiopatie

Glomerulární ischemie

Akutní renální selhání

Hypertenze

= „HEMOLYTICKO-“

Urémie

= „-UREMICKÝ“

Infekce: STEC E. coli (D+ = průjem)

Pneumokoková pneumonie

Influenza, HIV, …

Porucha regulace alternativní

cesty komplementu (např. faktor H,

protein MCP, gen pro faktor C3,…)

Sekundární (po ASCT, malignity, léky,

autoimunitní onemocnění)

…

Mírná trombocytopenie





= trombotická mikroangiopatie







= revoluční terapie HUS

- inhibitor C5 složky komplementu









Fyziologický stav
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