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SOUHRN: Během září a  října roku 2021  proběhl na popud Centra pro trombotické mikroangiopatie Ostrava (C4TMO) a  České skupiny 
pro trombotické mikroangiopatie (CS4TMA) formou on-line dotazování připraveného společností IQVIA podle podkladů CS4TMA mezi 
klinickými hematology průzkum s cílem ověřit povědomí klinických hematologů o pravidlech a dostupnosti péče o pacienty s trombotickými 
mikroangiopatiemi. Odborným základem pro vytvoření sady otázek byly formulace pravidel správné klinické praxe péče o  pacienty 
s trombotickou trombocytopenickou purpurou. Celkem bylo provedeno 49 rozhovorů. Výsledky průzkumu svědčí o velmi dobré klinické praxi 
péče o pacienty s akutní trombotickou mikroangiopatií na pracovištích respondentů. Spektrum pracovišť, které se zúčastnily průzkumu však 
neodpovídají skutečnému spektru hematologických pracovišť v České republice. Chybí data především z malých ambulancí v rámci nemocnic 
II. typu nebo mimo nemocnice.

KLÍČOVÁ SLOVA: trombotické mikroangiopatie – trombotická trombocytopenická purpura – hemolyticko-uremický syndrom – HELLP syn-
drom – archivace bio logického materiálu – výměnná plazmaferéza – ADAMTS13 – PLASMIC skóre – French skóre – komplement

SUMMARY: From September to October 2021, at the request of the Centre for Thrombotic Microangiopathies Ostrava (C4TMO) and the 
Czech Group for Thrombotic Microangiopathies (CS4TMA), an online survey prepared by IQVIA based on CS4TMA data was conducted among 
clinical haematologists to verify the awareness of clinical haematologists about the rules and availability of care for patients with thrombotic 
microangiopathies. The professional basis for the development of the questionnaire was the formulation of good clinical practice guidelines for 
the care of patients with thrombotic thrombocytopenic purpura. A total of 49 interviews were conducted. The results of the survey indicate very 
good clinical practice for the care of patients with acute thrombotic microangiopathy at the respondents‘ institutions. However, the spectrum of 
departments that participated in the survey does not correspond to the actual spectrum of haematology departments in the Czech Republic. In 
particular, data from small outpatient clinics within type II hospitals or outside hospitals are missing.

KEY WORDS: thrombotic microangiopathies – thrombotic thrombocytopenic purpura – haemolytic-uremic syndrome – HELLP syndrome – 
archiving of bio logical material – exchange plasmapheresis – ADAMTS13 – PLASMIC score – French score – complement
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nilo dotazník. 42 % všech oslovených lé-
kařů uvedlo, že pacienty s TMA neléčí. 
23 % lékařů slíbilo, že dotazník vyplní, ale 
neučinili tak nebo vyplnění dotazníku 
odmítli nebo do dotazníku vstoupili, ale 
nevyplnili jej. 27 % kontaktovaných he-
matologů se nepodařilo zastihnout.

Ze 49  hematologů, kteří vyplnili do-
tazník, 41 % pracovalo v době průzkumu 
v Centru intenzivní hematologické péče, 
29 % v Centru s rozšířenou hematologic-
kou péčí, 24 % v hematologické ambu-
lanci v  rámci nemocnice II. typu a  6  % 
v samostatné ambulanci mimo nemoc-
nici. 82 %, resp. 10 % respondentů byli 
atestovaní hematologové s  klinickou 
praxí delší, resp. kratší než 10 let a 2 %, 
resp. 6 % byli absolventi lékařské fakulty 
pracující na hematologickém pracovišti 
po, resp. před absolvováním tzv. inter-
ního kmene.

SPEKTRUM A POČTY 
OŠETŘOVANÝCH PACIENTŮ
Oslovení hematologové aktivně v  prů-
běhu jednoho běžného roku pečují v me-
diánu o 1,8 pacienta akutní atakou TMA, 
o 1,9 pacienta iTTP, o 0,4 pacienta aHUS, 
resp. o 0,6 pacientek s HELLP syndromem 
(detaily viz tab. 1). V dispenzární péči he-
matologů v  době průzkumu bylo prů-
měrně 3,9  pacientů s  anamnézou iTTP, 
0,5  žen s  anamnézou HELLP syndromu, 
0,4 pacientů s anamnézou aHUS a 0,3 pa-
cientů s  jiným typem TMA. Nejvíce pa-
cientů s TMA je do péče hematologa re-
ferováno z  interních oddělení (40,8  %), 
následují gynekologicko-porodnická od-
dělení (16,9 %), jiná, blíže nespecifi kovaná 
pracoviště (14,3 %), pracoviště urgentního 
příjmu (12,0  %), neurologická oddělení 
(10,7  %) a  pracoviště praktických lékařů 
nebo terénních specialistů (5,3 %).

DOSTUPNOST 
DIAGNOSTICKÝCH 
METOD A VYUŽÍVÁNÍ 
SKÓROVACÍCH SYSTÉMŮ 
Stanovení počtu schistocytů, aktivity 
LDH, výsledku přímého antiglobulino-
vého testu (PAT) a  koncentrace vysoce 
senzitivního troponinu je na naprosté 

existuje žádný spolehlivý, dostatečně 
rychlý a  specifi cký test. Proto je nutné 
u pacientů s akutní atakou TMA vyloučit 
TTP, s  infekcí asociovaný HUS (IA-HUS) 
a různé sekundární TMA [16]. Pokud po 
maximálně pěti provedených TPEX není 
dosaženo odpovědi nebo orgánové po-
stižení progreduje, má být zahájena tera-
pie inhibitory komplementu. Čím dříve 
je léčebné inhibice komplementu dosa-
ženo, tím menší jsou fi nální následky po-
stižení tkání a orgánů [38–40]. 

V České republice je péče o  pacienty 
s TMA vedena podle zahraničních dopo-
ručení, žádné „národní“ doporučení dia-
gnostiky a  léčby TTP, HUS a  sekundár-
ních TMA v době publikace tohoto článku 
neexistuje. S  dostupností stanovení 
ADAMTS13, cílené léčby iTTP (kaplacizu-
mab), resp. CM-HUS (eculizumab, ravuli-
zumab), poznatků o účinnosti TPEX u TMA 
asociovaných s graviditou a se související 
odbornou diskuzí se významně zlepšilo 
povědomí o TMA u odborné veřejnosti.

Během září a října roku 2021 proběhl 
na popud Centra pro trombotické mik-
roangiopatie Ostrava (C4TMO) a  České 
skupiny pro trombotické mikroangiopa-
tie (CS4TMA) formou on-line dotazování 
připraveného společností IQVIA podle 
podkladů CS4TMA mezi klinickými he-
matology průzkum s cílem ověřit pově-
domí lékařů o pravidlech a dostupnosti 
péče o pacienty s TMA. Odborným zákla-
dem pro vytvoření sady otázek byly for-
mulace pravidel správné klinické praxe 
péče o pacienty s TTP [41]. Vzorek byl vy-
tvořen pomocí stratifi kovaného náhod-
ného výběru respondentů. Jako bázi 
pro konstrukci vzorku (výběrový sou-
bor) byla použita OneKey™ databáze 
IQVIA™. Celkem bylo provedeno 49 roz-
hovorů. V článku uvádíme výsledky prů-
zkumu a jejich interpretaci s respektem 
k  dostupným poznatkům a  zkušenos-
tem s péčí o pacienty s akutní TMA.

POČET A SPEKTRUM 
OSLOVENÝCH 
HEMATOLOGŮ
Celkem bylo s  dotazníkem osloveno 
612 hematologů a 49 (8 %) z nich vypl-

ÚVOD
Trombotické mikroangiopatie (TMA) 
jsou vzácná onemocnění s vysokým rizi-
kem rozvoje závažného orgánového po-
stižení a  smrti v  případě pozdní nebo 
neadekvátní léčby [1–4]. Mortalita nelé-
čené trombotické trombocytopenické 
purpury (TTP) je 90 % a k polovině úmrtí 
dochází během prvních 24 h [5,6]. Zave-
dení terapeutické výměnné plazmaferézy 
(TPEX) v kombinaci s kortikosteroidy do 
terapie snížilo mortalitu na 10–20 % [7–
9]. U atypického hemolyticko-uremického 
syndromu (aHUS) vede včasná TPEX k lé-
čebné odpovědi u 30–70 % případů [10–
13]. S výjimkou aHUS pacientů se známou 
abnormalitou membránového kofaktoro-
vého proteinu (MCP nebo CD46) je TPEX 
indikovaná do okamžiku, kdy je dostupný 
eculizumab [13,14]. Kromě těchto situací 
je TPEX indikovaná u všech pacientů s do-
posud nejasným typem TMA [15]. TMA je 
tedy třeba dia gnostikovat a její typ defi -
novat rychle. 

Dia gnostika akutní ataky TMA je jed-
noduchá s  výsledkem dostupným 
během 3–6 h, pokud lékař na TMA myslí. 
Z anamnézy a klinického obrazu poutají 
pozornost rozvíjející se známky orgá-
nového postižení, event. horečka, pro-
jevy anemie a/ nebo krvácení. V  labo-
ratorním obraze je trombocytopenie, 
hemolytická anemie a známky orgáno-
vého poškození. Vysoká aktivita laktát-
dehydrogenázy (LDH), průkaz schisto-
cytů v krevním nátěru a negativní přímý 
antiglobulinový test (PAT) jsou potvr-
zením neimunní intravaskulární he-
molýzy  [14,16–23]. Žádná další vyšet-
ření není třeba pro dia gnostický závěr 
akutní TMA provádět. Nutný je start 
léčby sérií TPEX a  před zahájením této 
léčby doplnění odběrů krve k vyšetření 
mj. aktivity ADAMTS13, protilátek proti 
ADAMTS13  a  k  další diferenciální dia-
gnostice TMA [16,22,24–33]. Není-li do-
statečně rychle dostupný výsledek vy-
šetření aktivity ADAMTS13, je možné 
odhadnout pravděpodobnost zís-
kané/ imunitní TTP (iTTP) podle PLASMIC 
nebo French skóre [34–37]. Pro komple-
mentem mediovaný HUS (CM-HUS) ne-
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Dostupnost metody stanovení, resp. 
výsledku vyšetření C3 a C4 složek kom-
plementu, aktivity komplementu kla-
sickou cestou (CH50), alternativní ces-
tou (AH50), koncentrace solubilního 
terminálního komplexu (sC5b-9), fak-
toru H (CFH) a exprese CD46 na leuko-
cytech (zpravidla granulocytech) je uve-
dena v tab. 5 a 6. Mutační analýza genů 
komplementu je dostupná podle 6,1 % 
respondentů. 

ZPRACOVÁNÍ A ARCHIVACE 
BIOLOGICKÉHO MATERIÁLU
Zpracování vzorků krve nabraných před 
zahájením léčby k  archivaci, tj. sepa-
race séra nebo plazmy, rozdělení vzorků 

ADAMTS13  a  inhibitoru ADAMTS13  je 
popsána v  tab. 3 a 4. Pro stanovení ak-
tivity ADAMTS13 byla v době průzkumu 
na 88,9  % pracovišť používaná ELISA 
metoda, na 27,8 % rychlý screeningový 
test a na 22,2 % pracovišť chemiluminis-
cenční metody.

Průkaz infekce Shiga toxin produku-
jícími kmeny Escherichia coli je podle 
61,2 % respondentů prováděna pomocí 
kultivačního vyšetření stolice a  podle 
28,6 % respondentů i PCR detekcí genů 
kódujících Shiga toxin ve stolici nebo 
v séru. Při podezření na infekci Strepto-
coccus pneumoniae je podle 59,2 % re-
spondentů využíván PCR průkaz pneu-
mokoka v krvi nebo mozkomíšním moku.

většině pracovišť dostupné kdykoli do 
4  až 6  hodin. Výsledek stanovení kon-
centrace haptoglobinu, resp. hemo-
pexinu je do 4–6 h dostupný na 59,2 %, 
resp. 16,3 % pracovišť (detaily viz tab. 2).

Na otázku, je-li na pracovišti respon-
denta možné zhodnocení PLASMIC, 
resp. French skóre pro stanovení prav-
děpodobnosti dia gnózy iTTP před do-
stupností výsledku vyšetření akti-
vity ADAMTS13  odpovědělo pozitivně 
75,5 %, resp. 55,1 % hematologů. 24,5 %, 
resp. 44,9  % hematologů s  PLASMIC, 
resp. French skóre nepracuje.

Dostupnost metody stanovení, resp. 
výsledku vyšetření aktivity ADAMTS13, 
antigenu ADAMTS13, titru protilátek proti 

Tab. 1. Průměrný počet pacientů s akutní atakou různých typů TMA v aktivní péči hematologa v průběhu jednoho 

běžného roku.

Počet pacientů Akutní ataka TMA Akutní ataka iTTP Akutní ataka aHUS Akutní HELLP syndrom

více než 5 4,1 % hematologů 2,0 % hematologů
2,0 % hematologů

2,0 % hematologů

3 až 5 22,4 % hematologů 26,5 % hematologů 4,1 % hematologů

1 až 2 28,6 % hematologů 20,4 % hematologů 18,4 % hematologů 12,2 % hematologů

méně než 1 6,1 % hematologů 20,4 % hematologů 6,1 % hematologů 10,2 % hematologů

0 38,8 % hematologů 30,6 % hematologů 73,5 % hematologů 71,4 % hematologů

Tab. 3. Dostupnost metody stanovení aktivity ADAMTS13, antigenu ADAMTS13, titru protilátek proti ADAMTS13 

a inhibitoru ADAMTS13 na pracovištích respondentů.

Aktivita 

ADAMTS13

Antigen 

ADAMTS13

Titr protilátek 

proti ADAMTS13

Inhibitor 

ADAMTS13

nevyšetřujeme ani nikam neodesíláme – 2,0 % pracovišť – 2,0 % pracovišť

nevyšetřujeme, ale odesíláme na jiné 
pracoviště 63,3 % pracovišť 63,3 % pracovišť 61,2 % pracovišť 57,2 % pracovišť

vyšetřujeme jen během obvyklé 
pracovní doby 10,2 % pracovišť 10,2 % pracovišť 12,3 % pracovišť 16,3 % pracovišť

vyšetřujeme, výsledek do 48 h – 24,5 % pracovišť 26,5 % pracovišť 24,5 % pracovišť

vyšetřujeme, výsledek do 24 h 26,5 % pracovišť – – –

Tab. 2. Dostupnost stanovení počtu schistocytů, aktivity LDH, výsledku PAT, koncentrace haptoglobinu, 

hemopexinu a vysoce senzitivního troponinu.

Dostupnost
Počet 

schistocytů

Aktivita 

LDH

Výsledek 

PAT

Koncentrace 

haptoglobinu

Koncentrace 

hemopexinu

Koncentrace vysoce 

senzitivního troponinu

kdykoli do 4–6 h 91,8 % pracovišť 98,0 % pracovišť 93,9 % pracovišť 59,2 % pracovišť 16,3 % pracovišť 98,0 % pracovišť

jen během obvyklé 
pracovní doby 8,2 % pracovišť 2,0 % pracovišť 6,1 % pracovišť 40,8 % pracovišť 83,7 % pracovišť 2,0 % pracovišť
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kvoty séra nebo plazmy, resp. vzorky krve 
pro budoucí izolaci deoxyribonukleové 
kyseliny zamrazovány při –80 °C (72,1 % 
pracovišť), –40 °C (30,2 % pracovišť), resp. 
při –25 až –28 °C (32,6 % pracovišť).

a  na stejně velkém podílu pracovišť je 
archivace možná, ale rutinně se nepro-
vádí. Pro 12,2 % pracovišť není archivace 
vzorků dostupná. Na pracovištích, kde 
je archivace vzorků prováděna, jsou ali-

do alikvotů, jejich evidence a zamrazení 
je kdykoli možné podle 59,2 % respon-
dentů. Podle 14,3 % respondentů je na 
jejich pracovištích možné archivaci pro-
vádět jen během běžné pracovní doby 

Tab. 4. Dostupnost výsledku stanovení aktivity ADAMTS13, antigenu ADAMTS13, titru protilátek proti ADAMTS13 

a inhibitoru ADAMTS13 na pracovištích respondentů.

Aktivita ADAMTS13 Antigen ADAMTS13 Titr protilátek 

proti ADAMTS13

Inhibitor ADAMTS13

do 24 h 19,4 % pracovišť 19,4 % pracovišť 3,3 % pracovišť 3,6 % pracovišť

do 48 h 29,0 % pracovišť 29,0 % pracovišť 36,7 % pracovišť 28,6 % pracovišť

do 72 h 22,6 % pracovišť 22,6 % pracovišť 23,3 % pracovišť 32,1 % pracovišť

do 5 dnů 6,5 % pracovišť 6,5 % pracovišť 6,7 % pracovišť 3,6 % pracovišť

do 7 dnů 19,4 % pracovišť 19,4 % pracovišť 23,3 % pracovišť 17,9 % pracovišť

do 10 dnů 3,2 % pracovišť 3,2 % pracovišť – 3,6 % pracovišť

do 14 dnů – – 6,7 % pracovišť 3,6 % pracovišť

do 21 dnů – – – 3,5 % pracovišť

do 30 dnů – – – 3,5 % pracovišť

Tab. 5. Dostupnost metody stanovení C3 a C4 složek komplementu, CH50, AH50, sC5b-9, CFH a exprese CD46 na 

leukocytech na pracovištích respondentů.

C3 a C4 CH50 AH50 sC5b-9 CFH CD46

nevyšetřujeme ani 
nikam neodesíláme – 14,3 % pracovišť 20,4 % pracovišť 10,2 % pracovišť – 4,1 % pracovišť

nevyšetřujeme, ale ode-
síláme na jiné pracoviště 16,3 % pracovišť 49,0 % pracovišť 49,0 % pracovišť 51,0 % pracovišť 55,1 % pracovišť 44,9 % pracovišť

vyšetřujeme jen během 
obvyklé pracovní doby 63,3 % pracovišť 28,6 % pracovišť 24,5 % pracovišť 30,6 % pracovišť 28,6 % pracovišť 42,9 % pracovišť

vyšetřujeme, výsledek 
do 48 h 20,4 % pracovišť 8,2 % pracovišť 6,1 % pracovišť 8,2 % pracovišť 6,1 % pracovišť 8,2 % pracovišť

Tab. 6. Dostupnost výsledku stanovení C3 a C4 složek komplementu, CH50, AH50, sC5b-9, CFH a exprese CD46 na 

leukocytech na pracovištích respondentů.

C3 a C4 CH50 AH50 sC5b-9 CFH CD46

do 24 h 25,0 % pracovišť 8,3 % pracovišť 8,3 % pracovišť 8,0 % pracovišť 7,4 % pracovišť 13,6 % pracovišť

do 48 h 25,0 % pracovišť 12,5 % pracovišť 4,2 % pracovišť 12,0 % pracovišť 7,4 % pracovišť 27,3 % pracovišť

do 72 h 25,0 % pracovišť 16,7 % pracovišť 8,3 % pracovišť 8,0 % pracovišť 7,4 % pracovišť 13,6 % pracovišť

do 4 dnů – 8,3 % pracovišť 4,2 % pracovišť 4,0 % pracovišť 11,1 % pracovišť –

do 5 dnů – 20,8 % pracovišť 33,3 % pracovišť 36,0 % pracovišť 14,8 % pracovišť 18,2 % pracovišť

do 7 dnů 25,0 % pracovišť 12,5 % pracovišť 20,8 % pracovišť 8,0 % pracovišť 22,2 % pracovišť 13,6 % pracovišť

do 10 dnů – 8,3 % pracovišť 8,3 % pracovišť 4,0 % pracovišť 3,7 % pracovišť –

do 14 dnů – 4,2 % pracovišť 4,2 % pracovišť 12,0 % pracovišť 14,8 % pracovišť 4,5 % pracovišť

do 30 dnů – 8,3 % pracovišť 8,3 % pracovišť 8,0 % pracovišť 7,4 % pracovišť 9,1 % pracovišť

do 60 dnů – – – – 3,7 % pracovišť –
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je vysoké skóre akceptovaným argumen-
tem pro rychlé předání nemocného na 
pracoviště s dostupnou TPEX, resp. léč-
bou kaplacizumabem a 3) zdali je u pa-
cientů s vysokým skóre na pracovištích 
s dobrou dostupností stanovení aktivity 
ADAMTS13  zvažováno podání kaplaci-
zumabu v době, kdy ještě není výsledek 
stanovení dostupný. Lze předpokládat, 
že rutinní využívání těchto skórovacích 
systémů v rámci hematologických kon-
silií u pacientů s novou trombocytope-
nií a  (hemolytickou) anémií by mohlo 
zvýšit záchyt pacientů s TMA, resp. iTTP. 
Vysoká pravděpodobnost TTP u  kon-
krétního pacienta s obrazem TMA je in-
dikací léčby kombinací TPEX s kortiko-
steroidy  [34–37]. Není-li to možné na 
pracovišti, kde byla akutní ataka TMA 
dia gnostikována, má být pacient bezod-
kladně předán na pracoviště s dostup-
ností této terapie. Lze-li očekávat výsle-
dek aktivity ADAMTS13 do 72 h a jde-li 
o pacienta s vysokou pravděpodobností 
TTP, má být zváženo zahájení léčby kap-
lacizumabem ještě před dostupností vý-
sledku laboratorního vyšetření. Je-li vý-
sledek aktivity ADAMTS13 pod 10 %, má 
být v  léčbě pokračováno, při hodnotě 
nad 20 % má být léčba kaplacizumabem 
zastavena a hraniční hodnota v rozmezí 
10–20  % je důvodem pro individuální 
postup [37]. 

Dostupnost vyšetření aktivity 
ADAMTS13 i  titru anti-ADAMTS13  se 

šího směrování edukačních a organizač-
ních aktivit a  před plánovanou přípra-
vou doporučených postupů péče o TMA 
pacienty iniciovala C4TMO a  CS4TMA 
průzkum mezi klinickými hematology. 
Celkem bylo osloveno 612  hemato-
logů. Většina ze 49  (8  %) hematologů, 
kteří vyplnili dotazník pracovalo v době 
průzkumu v  hematologických cent-
rech a  mělo více než desetiletou praxi 
v oboru. Jen asi třetina respondentů pra-
covala v hematologické ambulanci v ne-
mocnici II. typu nebo mimo nemoc-
nici. Získané informace tedy pocházejí 
především od zkušených hematologů 
z center s velmi dobrým dia gnostickým 
a  terapeutickým zázemím. Velká část 
oslovených lékařů (42 %) uvedlo, že pa-
cienty s TMA neléčí a dalšího průzkumu 
se neúčastnilo. Průzkum tedy poskytl jen 
velmi málo informací ze sítě malých he-
matologických pracovišť, kde by měla 
být zachycena většina pacientů s akutní 
TMA. Tomuto typu pracovišť bude do 
budoucna nutné věnovat podporu.

Oslovení hematologové pečují nejčas-
těji o pacienty s iTTP a podílejí se na péči 
o  ženy s  HELLP syndromem. Pacientů 
s aHUS mají v péči méně. Jedním z dů-
vodů může být skutečnost, že tito ne-
mocní bývají k aktivní léčbě předáváni 
do specializovaných nefrologických cen-
ter. Nejvíce pacientů s TMA je do péče 
hematologa referováno z  interních od-
dělení, ženy s preeklampsií nebo HELLP 
syndromem přicházejí zpravidla z gyne-
kologicko-porodnických oddělení.

Laboratorní potvrzení podezření na 
mikroangiopatickou hemolytickou ane-
mii je s ohledem na dostupnost vyšet-
ření počtu schistocytů, aktivity LDH a vý-
sledku PAT na více než 90  % pracovišť 
možné do 4–6  h, pokud lékař na TMA 
myslí. 

PLASMIC, resp. French skóre pro rychlý 
kvalifi kovaný odhad pravděpodobnosti 
dia gnózy iTTP využívá 75,5  %, resp. 
55,1  % respondentů. V  této souvislosti 
z průzkumu nevyplývají tři zásadní infor-
mace: 1) zdali tyto skórovací systémy vy-
užívají hematologové, kteří se z různých 
důvodů průzkumu nezúčastnili, 2) zdali 

DOSTUPNÉ MOŽNOSTI 
TERAPIE 
Celkem 51 % respondentů uvedlo, že na 
jejich pracovišti je možné provádět tera-
pii akutní ataky TMA, pokud u nich byla 
dia gnostikovaná. 49 % pracovišť referuje 
pacienty s TMA k léčbě do jiného zdra-
votnického zařízení. 

TPEX je dostupná do 12–24  h pro 
57,1  % respondentů. Pro 2  % respon-
dentů pouze během běžné pracovní 
doby na (detaily viz tab. 7). 79,3 % hema-
tologů, kteří se průzkumu zúčastnili má 
k dispozici centrifugační a 55,2 % fi ltrační 
plazmaferézu. U  pacientů s  akutní ata-
kou TMA se na většině pracovišť provádí 
1,0–1,5  plazmatického objem. Zhruba 
čtvrtina respondentů uvedla, že použí-
vají větší a  jeden lékař uvedl, že použí-
vají menší plazmatický objem. V  době 
prováděného průzkumu používalo jako 
náhradní roztok 89,7  % respondentů 
mraženou plazmu a 10,3 % směsnou, vi-
rově inaktivovanou plazmu (S/ D plazma, 
Octaplas LG®). Pro 40,8 % respondentů 
není TPEX dostupná a pacienti musí být 
referováni do jiných zdravotnických zaří-
zení. Akutní hemodialýza je dostupná na 
naprosté většině zkoumaných pracovišť.

V době průzkumu mělo zkušenosti 
s  léčbou rituximabem, eculizumabem, 
kaplacizumabem, resp. ravulizumabem 
91,8 %, 44,9 %, 26,5, resp. 12,2 % respon-
dentů. Vlastní zkušenost s vedením kli-
nických studií u  pacientů s  TMA mělo 
10,2 % respondentů.

ZAVEDENÉ 
A VYHODNOCOVANÉ 
DIAGNOSTICKO-
TERAPEUTICKÉ ALGORITMY
Celkem 57,1  %, resp. 55,1  % respon-
dentů uvedlo, že na pracovišti mají zave-
dený a pravidelně vyhodnocovaný dia-
gnostický, resp. terapeutický algoritmus.

DISKUZE
S dostupností dia gnostických a  tera-
peutických možností a se související od-
bornou diskuzí se v odborné veřejnosti 
v  České republice významně zlepšilo 
povědomí o TMA. Před nastavením dal-

Tab. 7. Doba do startu první TPEX 

u pacienta s první atakou TMA.

Doba do startu 

první TPEX

Podíl pacientů 

s první atakou TMA

do 2 h 15,00%

do 3 h 10,00%

do 4 h 15,00%

do 6 h 20,00%

do 8 h 5,00%

do 12 h 10,00%

do 20 h 5,00%

do 24 h 15,00%

do 48 h 5,00%
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tera) je třeba provést před zahájením 
TPEX nebo podáním plazmy [37,41,42]. 
Z výsledků průzkumu vyplývá, že zpra-
cování vzorků krve nabraných před za-
hájením léčby k archivaci (tzn. separace 
séra nebo plazmy, rozdělení vzorků do 
alikvotů, jejich evidence a zamrazení) je 
kdykoli během dne možné podle 59,2 % 
respondentů. Na 72,1  % pracovišť re-
spondentů mohou být vzorky zamra-
zovány při –80 °C, resp. na 30,2 % pra-
covišť při –40  °C. Lze předpokládat, že 
jde o  pracoviště, kde je současně do-
stupná i plnohodnotná terapie TMA. Na 
téměř třetině dotazovaných pracovišť 
je možné archivaci provádět jen během 
běžné pracovní doby nebo je sice možné 
ji provádět, ale rutinně se neprovádí. 
Jaká je praxe na pracovištích, která se 
průzkumu nezúčastnila není jasné. Pro 
klinickou praxi je to další důvod pro bez-
odkladné předání pacientů s nově dia-
gnostikovanou TMA do center poskytu-
jících komplexní péči.

Pacienti s akutní atakou TMA mají být 
ošetřováni v zařízeních s možností inten-
zivní péče (JIP), vč. nepřetržitého moni-
torování neurologického stavu, srdeč-
ního stavu a saturace kyslíkem. U těchto 
nemocných může dojít k rychlému zhor-
šení stavu a k rozvoji závažné orgánové 
dysfunkce (kóma, ischemická cévní 
mozková příhoda, křeče, infarkt myo-
kardu, městnavé srdeční selhání, aryt-
mie, mezenterická ischemie, pankreati-
tida, akutní poškození ledvin). Všechny 
tyto komplikace vyžadují včasné odha-
lení, monitorování a rychlé terapeutické 
zásahy. Kromě toho TPEX může být spo-
jena se vzácnými nežádoucími účinky, 
jako jsou anafylaktické reakce, které je 
nejlépe možné zvládnout se zázemím 
JIP [55,56]. Z průzkumu vyplývá, že tera-
pii akutní ataky TMA je možné provádět 
na pracovištích, která potřebným záze-
mím disponují. 49 % respondentů prů-
zkumu referuje pacienty s akutní atakou 
TMA k  léčbě do jiného zdravotnického 
zařízení. V reálné klinické praxi je těchto 
typů pracovišť podstatně více. 

Včas zahájená TPEX je zásadní pro 
prognózu pacientů s  akutní atakou 

rem [4,48]. Genetické varianty v regulač-
ních proteinů komplementu se vyskytují 
u 50–60 % pacientů s aHUS a asi 30–50 % 
pacientů identifikovatelnou mutaci 
nemá [10]. Dia gnózu genetického aHUS 
lze určit na základě patogenní varianty 
nebo variant v jednom nebo více souvi-
sejících genech, vč.: C3, CD46 (MCP), CFB, 
CFH, CFI, DGKE, CD141  (THBD) a  změn 
počtu kopií v  CFHR1-5  [10,49,50]. Vý-
sledek bývá zpravidla dostupný v  řádu 
týdnů. 

Dia gnóza aHUS se v  praxi nevyšet-
řuje ani nepotvrzuje pomocí krevních 
testů, protože jsou nedostatečně cit-
livé a  specifické  [51]. Rychlá identifi-
kace HUS pomocí spolehlivých bio-
markerů by teoreticky mohla přispět ke 
snížení morbidity a mortality spojenou 
s tímto onemocněním. Potenciální testy 
pro hodnocení stavu aktivace/ dysregu-
lace komplementu užitečné v  klinické 
dia gnostice aHUS zahrnují markery ter-
minální cesty komplementu (depozice 
C5b-9 na endoteliálních buňkách v kul-
tuře a  kvantifikace solubilních hladin 
C5b-9), hemolytický test na ovčích čer-
vených krvinkách, test alternativní cesty 
komplementu (AP50) a  modifikovaný 
Hamův test [52,53]. aHUS je možné u pa-
cientů s  podezřením na toto onemoc-
nění identifi kovat podle nízkých hladin 
C3, CH50  (aktivita klasické cesty kom-
plementu), AH50  (aktivita alternativní 
cesty komplementu) a CFB se současně 
zvýšenými hladinami C5a, C5b-9  a  Bb. 
Tyto bio markery by mohly být užitečné 
v době, kdy výsledek genetického testo-
vání není nedostupný [54]. Z průzkumu 
vyplynulo, že mutační analýza genů 
komplementu je dostupná pro 6,1 % re-
spondentů, a  že uspokojivě dostupné 
jsou výsledku vyšetření C3 a C4, CH50, 
AH50, sC5b-9, CFH a  exprese CD46  na 
leukocytech (zpravidla granulocytech). 

Odběry krve pro stanovení aktivity 
ADAMTS13, anti-ADAMTS13 a testů nut-
ných k  další diferenciální nebo dopl-
ňující dia gnostice (k  vyloučení antifos-
folipidového syndromu, systémového 
onemocnění pojiva, bio markery akti-
vace/ dysregulace komplementu et ce-

v  České republice v  posledních letech 
významně zlepšila. Na 71 % oslovených 
pracovišť je výsledek obou testů do-
stupný do 72 h a na téměř 20 % pracovišť 
během prvních 24 h od průkazu TMA. To 
je velmi dobrý standard umožňující rych-
lou diferenciální dia gnostiku a  cílenou 
léčbu TMA [37,41,42]. Pro stanovení ak-
tivity ADAMTS13 byla v době průzkumu 
na většině pracovišť (88,9 %) používaná 
ELISA metoda (nejčastěji TECHNOZYM® 
ADAMTS-13  activity ELISA  – výrobce 
Technoclone Rakousko), na 27,8 % pra-
covišť rychlý semikvantitativní screenin-
gový test (TECHNOSCREEN® ADAMTS-13 
activity (výrobce Technoclone Ra-
kousko) a na 22,2 % pracovišť rychlý che-
miluminiscenční test (HemosIL AcuStar 
ADAMTS13 Activity, výrobce Instrumen-
tation Laboratory, Werfen Company, 
Bedford, USA).

Pro rozlišení IA-HUS od CM-HUS a od 
ostatních TMA je třeba vyloučit infekci 
Shiga toxin produkujícími kmeny E. coli, 
Shigella nebo Campylobacter. Přítom-
nost nebo absence gastrointestinálních 
projevů pro diferenciální dia gnostiku ne-
stačí. Pro potvrzení infekce E. coli a Shi-
gella je nejvhodnější průkaz genů kódu-
jících Shiga toxin pomocí polymerázové 
řetězové reakce (PCR). Druhou mož-
ností je klasická kultivace stolice z výtěru 
rekta s respektem k přísným pravidlům 
preanalytické fáze vyšetření  [14,19,43–
46]. Průkaz STEC je podle 61,2 % respon-
dentů prováděn pomocí kultivačního 
vyšetření stolice a podle 28,6 % respon-
dentů PCR detekcí genů kódujících shi-
gatoxin ve stolici nebo v séru. U pacientů 
s podezřením na HUS navozený infekcí 
Streptococcus pneumoniae je třeba prů-
kaz antigenu v  moči nebo PCR průkaz 
pneumokoka v krvi a/ nebo mozkomíš-
ním moku. Podle 59,2 % respondentů je 
využíván PCR průkaz pneumokoka v krvi 
nebo mozkomíšním moku.

aHUS vzniká na základě genetické, au-
toimunitní nebo idiopatické dysregulace 
alternativní cesty komplementu  [47]. 
Identifikace specifických genetických 
mutací není pro dia gnózu aHUS nutná, 
je ale silným prognostickým fakto-

proLékaře.cz | 3.4.2026



Hereditárny angioedém ako príčina bolestí bruchaTMA v ČR v roce 2021: průzkum

Transfuze Hematol Dnes 2023; 29(Suppl 3): 3S7– 3S15 3S13

ratory ADAMTS 13  analysis and clinical featu-
res. Br J  Haematol. 2008;142(5):819–826. doi: 
10.1111/ j.1365-2141.2008.07276.x.
7.0Rock GA, Shumak KH, Buskard NA, et al. Com-
parison of plasma exchange with plasma in-
fusion in the treatment of thrombotic thrombo-
cytopenic purpura. Canadian Apheresis Study 
Group. N Engl J Med. 1991;325(6):393–397. doi: 
10.1056/ NEJM199108083250604.
8.0Sarode R, Bandarenko N, Brecher ME, et 
al. Thrombotic thrombocytopenic purpura: 
2012  American Society for Apheresis (ASFA) 
consensus conference on classification, dia-
gnosis, management, and future research. J Clin 
Apher. 2014;29(3):148–167. doi: 10.1002/ jca.21
302.
9.0Rock G, Shumak K, Kelton J, et al. Throm-
botic thrombocytopenic purpura: outcome in 
24 patients with renal impairment treated with 
plasma exchange. Canadian Apheresis Study 
Group. Transfusion. 1992;32(8):710–714. 
10.0Noris M, Caprioli J, Bresin E, et al. Rela-
tive role of genetic complement abnormali-
ties in sporadic and familial aHUS and their 
impact on clinical phenotype. Clin J  Am Soc 
Nephrol: CJASN. 2010;5(10):1844–1859. doi: 
10.2215/ CJN.02210310.
11.0Sellier-Leclerc AL, Fremeaux-Bacchi V, Dra-
gon-Durey MA, et al. Diff erential impact of com-
plement mutations on clinical characteristics 
in atypical hemolytic uremic syndrome. J  Am 
Soc Nephrol: JASN. 2007;18(8):2392–2400. doi: 
10.1681/ asn.2006080811.
12.0Loirat C, Garnier A, Sellier-Leclerc AL, Kwon 
T. Plasmatherapy in atypical hemolytic uremic 
syndrome. Semin Thromb Hemost. 2010;36(6):
673–681. doi: 10.1055/ s-0030-1262890.
13.0Clark WF, Huang SS, Walsh MW, Farah M, 
Hildebrand AM, Sontrop JM. Plasmaphere-
sis for the treatment of kidney diseases. Kid-
ney Int. 2016;90(5):974–984. doi: 10.1016/
 j.kint.2016.06.009.
14.0Loirat C, Fakhouri F, Ariceta G, et al. An in-
ternational consensus approach to the ma-
nagement of atypical hemolytic uremic syn-
drome in children. Pediatr Nephrol (Berlin, 
Germany). 2016;31(1):15–39. doi: 10.1007/ s004 
67-015-3076-8.
15.0Winters JL. Plasma exchange in throm-
botic microangiopathies (TMAs) other than 
thrombotic thrombocytopenic purpura (TTP). 
Hematology Am Soc Hematol Educ Prog. 
2017;2017(1):632–638. doi: 10.1182/ asheduca-
tion-2017. 1.632.
16.0Campistol JM, Arias M, Ariceta G, et al. An 
update for atypical haemolytic uraemic syn-
drome: dia gnosis and treatment. A consensus 
document. Nefrologia. 2015;35(5):421–447. doi: 
10.1016/ j.nefro.2015.07.005.
17.0Scully M, Cataland S, Coppo P, et al. Con-
sensus on the standardization of termino-
logy in thrombotic thrombocytopenic purpura 
and related thrombotic microangiopathies. 
J  Thromb Haemost. 2017;15(2):312–322. doi: 
10.1111/ jth.13571.

váno co možná nejčasnější podání ecu-
lizumabu  [13,14]. V  době průzkumu 
mělo zkušenosti s léčbou eculizumabem 
44,9 % respondentů. To je poměrně vy-
soké číslo. Bohužel z  průzkumu nevy-
plývá, jak časně byla léčba zahajována. 
Zkušenosti s  léčbou kaplacizumabem 
mělo v době průzkumu 26,5 % respon-
dentů. Lze předpokládat, že v  součas-
nosti jsou zkušenosti bohatější, byť nej-
spíše omezené na srovnatelný počet 
velkých hematologických center. 

Zajímavé je, že přes aktuální neexis-
tenci „národního“ doporučení péče o pa-
cienty s TMA, TTP nebo HUS 57,1 %, resp. 
55,1 % respondentů uvedlo, že na praco-
višti mají zavedený a pravidelně vyhod-
nocovaný vnitřní dia gnostický, resp. te-
rapeutický algoritmus.

ZÁVĚRY
Výsledky průzkumu svědčí o velmi dobré 
klinické praxi péče o  pacienty s  akutní 
TMA na pracovištích respondentů. Spek-
trum pracovišť, které se zúčastnily prů-
zkumu však neodpovídá skutečnému 
spektru hematologických pracovišť 
v České republice. Chybí data především 
z  malých ambulancí v  rámci nemocnic 
II. typu nebo mimo nemocnice. Těmto 
typům pracoviště je potřeba do bu-
doucna věnovat pozornost a podporu.
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iTTP [7–9], nezbytná u pacientů s aHUS 
není-li dostupný eculizumab  [13,14] 
a u pacientů s doposud nejasným typem 
akutní TMA  [15]. Podle průzkumu je 
možné do 12–24 h od průkazu TMA za-
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reakce a  přenosu virových infekcí  [62]. 
V současnosti se S/ D plazma používá na 
hematologických pracovištích jako ná-
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