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Trombotická mikroangiopatie na porodnici 
z pohledu anesteziologa –  kazuistika
Th rombotic microangiopathy in the maternity ward from 
the anaesthesiologist‘s perspective –  a case study
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SOUHRN: Trombotické mikroangiopatie (TMA) představují v porodnictví závažnou dia gnostickou i  terapeutickou výzvu; jakékoli prodlení 
zvyšuje mortalitu a morbiditu matek. Popisujeme případ 29leté druhorodičky, u níž eklamptický záchvat vyžadoval urgentní císařský řez. 
Přetrvávající těžká hypertenze spolu s akutním renálním selháním, mikroangiopatickou neimunitní hemolytickou anémií a trombocytopenií 
vedly k rychlé dia gnóze komplementem zprostředkované TMA (cm TMA/ atypického hemolyticko uremického syndromu). Promptní nasazení 
inhibitoru komplementu (eculizumab) v kombinaci s dočasnou intermitentní hemodialýzou vedlo k záchraně renálních funkcí. Kazuistika 
podtrhuje význam časné diferenciální dia gnostiky TMA v těhotenství a přínos cílené komplement inhibiční terapie.

KLÍČOVÁ SLOVA: eklampsie –  sectio caesarea –  mikroangiopatická hemolytická anémie –  trombocytopenie –  plazmaferéza –  atypický hemo-
lyticko-uremický syndrom –  HELLP

SUMMARY: Thrombotic microangiopathies (TMAs) represent a major dia gnostic and therapeutic challenge in obstetrics; any delay increases 
maternal mortality and morbidity. We describe the case of a 29-year-old multiparous woman (second delivery) in whom an eclamptic seizure 
necessitated an emergency caesarean section. Persistent severe hypertension, together with acute renal failure, microangiopathic non-immune 
haemolytic anaemia, and thrombocytopenia, led to the rapid dia gnosis of complement-mediated TMA (cmTMA/ atypical haemolytic uraemic 
syndrome). Prompt initiation of complement inhibition therapy (eculizumab) in combination with temporary intermittent haemodialysis 
resulted in recovery of renal function. This case highlights the importance of early diff erential dia gnosis of TMA in pregnancy and the benefi t of 
targeted complement-inhibitory therapy.
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molyticko-uremický syndrom –  aHUS) 
a TMA asociovaná s antifosfolipidovým 
syndromem (APS) [3]. 

V porodnictví je nečastější formou 
TMA HELLP syndrom vyskytující se ve 
2– 6 případech na 1 000 těhotenství [5]. 
Symptomy jsou nespecifické. Zahr-
nují bolest v pravém horním podžebří, 
nauzeu, zvracení a  únavu. Vážné re-
nální poškození je při HELLP syndromu 
neobvyklé [3]. HELLP syndrom je často 
spojen s  preeklampsií. Jedinou kau-
zální terapií je ukončení gravidity, po 
které dochází ke spontánní restituci pří-
znaků do 48– 72 h. Pokud však k úpravě 
zdravotního stavu v této době nedojde, 

rodička bez této dia gnózy [3]. Až 81 % 
z těchto žen vyžaduje zahájení intermi-
tentní hemodialýzy (IHD) a 45 % progre-
duje do terminálního stádia selhání led-
vin  [3]. Předpokládá se, že narůstající 
věk rodiček a zvyšující se počet těhoten-
ství z umělého oplodnění (IVF) povede 
k vyšší frekvenci výskytu TMA spojených 
s graviditou [4].

V těhotenství se vyskytují čtyři hlavní 
formy TMA, mezi které patří Haemoly-
sis, Elevated Liver enzymes, Low Platelets 
(HELLP) syndrom, trombotická trom-
bocytopenická purpura (TTP), kom-
plementem mediovaná trombotická 
mikroangiopatie (cmTMA)/ atypický he-

ÚVOD
Trombotické mikroangiopatie (TMA) 
jsou klinické syndromy charakterizo-
vané mikroangiopatickou hemolytickou 
anémií (MAHA), trombocytopenií a po-
škozením orgánů, především mozku, 
ledvin a  srdce  [1]. Gravidita a  postpar-
tální období představují vysoce rizikové 
faktory pro vznik TMA  [2]. Včas neroz-
poznaná a  neadekvátně léčená trom-
botická mikroangiopatie může vést až 
k ohrožení života rodičky. Proto je nutná 
promptní dia gnostika, která je však kom-
plikovaná tím, že klinický obraz různých 
TMA je velmi podobný. Rodička s  dia-
gnózou TMA má 4,5× vyšší mortalitu než 
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mozkové příhody, zatímco poškození 
ledvin bývá obvykle mírnější než u  ji-
ných forem TMA  [3]. Dia gnóza TTP je 
stanovena na základě změření hladiny 
ADAMTS13 (< 10 %) a přítomnosti pro-
tilátek proti ADAMTS13 IgG [7]. Cílenou 
terapií TTP je výměnná plazmaferéza [7]. 

Gravidita, a  především postpar-
tální období jsou považovány za jeden 
z  hlavních spouštěcích mechanizmů 
vzniku cmTMA/ aHUS s  prevalencí 1  na 
25  000  těhotenství  [3]. Nadměrná ak-
tivita alternativní dráhy komplementu 
vede k endoteliálnímu poškození a ná-
sledně vzniku TMA. 

Do klinického obrazu opět spadají 
nespecifické symptomy, které zahr-
nují nauzeu, zvracení, bolest břicha, 
bolest hlavy, alterované vědomí a  hy-
pertenzi. Poškození ledvin je přítomno 
téměř vždy a bývá mnohem závažnější 
než při TTP [3]. Významně zvýšené hod-
noty kreatininu a  laktátdehydroge-
názy (dále jen LD) silně naznačují dia-
gnózu cmTMA/ aHUS  [3]. Hodnoty LD 
nad 17 μkat/ l (> 1 000 U/ l) jsou na rozdíl 
od HELLP syndromu běžné [8]. Manage-
ment cmTMA/ aHUS byl donedávna zalo-
žen výhradně na výměnné plazmaferéze, 
která je pouze symptomatickou tera-
pií [8]. Po schválení léčby inhibitory C5 je 
nyní efektivní terapií eculizumab, který 
normalizuje laboratorní hodnoty a zlep-
šuje renální funkci. Mezi jeho nevýhody 
patří vysoká cena (často vedoucí k od-
kladu léčby), dlouhodobá terapie a zvý-
šené riziko infekčních komplikací [9].

POPIS PŘÍPADU (OBR. 1)
Příjem pacientky
Těhotná pacientka, 32 let (G2 P1) 
v 28+2 ges  tační týden, byla původně 
hospitalizována pro akutní bolesti epi-
gastria se zvracením na Gynekologicko-
-porodnické oddělení městské nemoc-
nice. Při vstupním TK 198/ 130  mm Hg 
a podezření na HELLP syndrom byla 
po i.v. labetalolu urgentně transpor-
tována do perinatologického centra. 
Během transportu prodělala tonicko 
klonický záchvat, po diazepamu zůstala 
somnolentní.

měly vzbudit podezření na jinou formu 
TMA, patří např. neurologické projevy, 
vzestup kreatininu a urey, koagulopatie 
a bolesti na hrudi [5].

TTP je vzácná, potenciálně život ohro-
žující forma TMA. Je způsobena vážným 
nedostatkem enzymu ADAMTS13, který 
štěpí von Willebrandův faktor (vWF). Ne-
dostatek ADAMTS13 vede ke vzniku vel-
kých, vysoce adhezivních multimerů 
vWF, které způsobují patologickou ag-
regaci destiček a vedou k ischemickému 
poškození orgánů [7]. Klinický obraz za-
hrnuje horečku, neurologické projevy 
a  poškození ledvin. TTP má vyšší ten-
denci k  neurologickým komplikacím, 
jako jsou encefalopatie, křeče a  cévní 

je nutné zvážit jinou formu TMA. V ně-
kte rých případech může být rozvoj pří-
znaků fulminantní, a proto neadekvátní 
prodleva v  dia gnostice a  terapii může 
vést k ohrožení života rodičky. Při pode-
zření na HELLP syndrom je žádoucí peč-
livě sledovat klinický a  laboratorní stav 
rodičky. Symptomy méně typické pro 
HELLP syndrom, tzv. red fl ags, by měly 
vést k  zapojení multidisciplinárního 
týmu zahrnujícího porodníka, intenzi-
vistu, nefrologa a hematologa, ke spuš-
tění dia gnostického algoritmu za úče-
lem identifi kace formy TMA a k zahájení 
výměnné plazmaferézy v  případě ne-
bezpečí z prodlení při čekání na výsle-
dek ADAMTS13. Mezi red fl ags, které by 

Obr. 1. Časová osa pro lepší přehlednost rychlého sledu událostí.

APLA – anti-phospholipid antibodies; Coombs – Coombsův test; CT – počítačová
tomografi e; JIP – jednotka intenzivní péče; krea – kreatinin; KVS – kardiovaskulární 
systém; LD – laktátdehydrogenáza; PLT – počet trombocytů v ×109/l; 
RES – resuscitační oddělení; RZS – rychlá zdravotní služba; ZZ – zdravotní zařízení

2:50 × příjem do předchozího fakultního ZZ, odběry

6:31  × zahájení transportu RZS

6:49  × tonicko-klonické křeče

7:00  × příjezd na operační sál

7:06  × intubace

7:07  × vybavení novorozence

7:30  × odběry: PLT 2, schistocyty 4, bilirubin 25

8:00  × konec výkonu

8:40  × probuzení pacientky

8:50  × příjem na JIP

9:50  × transport na CT mozku

10:20  × návrat z CT

11:10  × 2. tonicko-klonický záchvat

11:40  × KVS nestabilita

12:00  × odběry: PLT 53, haptoglobin < 0,06, krea 134

12:25  × anurie, Furosemid 125 mg i.v. bolus.
   Diagnostický algoritmus: APLA screen, C3, C4 komplement,

Coombs, haptoglobin, LD, schistocyty, CD34, ADAMTS13

16:15  × překlad na RES

Časový průběh v den příjmu
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Tato kazuistika ilustruje nutnost rychlé 
diferenciální dia gnostiky TMA v těho-
tenství a efekt cílené komplement in-
hibiční terapie na záchranu renálních 
funkcí.

DISKUZE
Trombotické mikroangiopatie jsou dia-
gnostickým oříškem, zejména v porod-
nictví, kde může prodleva ve spuštění 

Zahájena denní výměnná plazmaferéza 
s odstupem 24 h (3 dny) a 4. den po cí-
sařském řezu podán eculizumab; terapie 
trvala 6 měsíců.

Výsledek
Intermitentní hemodialýza byla nutná 
od 2. do 30. dne po porodu; poté se 
diuréza obnovila a renální funkce se 
znormalizovaly. 

Operační řešení
Byl proveden císařský řez v celkové an-
estezii (indikace: eklampsie, vitální 
ohrožení matky i plodu). Novorozenec 
1 060  g, APGAR 2 6 6, byl ihned předán 
neonatologům. Intraoperační krevní 
ztráta 700  ml, rozvíjející se koagulopa-
tie korigována kyselinou tranexamo-
vou 1  g, fi brinogenem + ROTEM řízenou 
terapií.

Bezprostřední pooperační průběh
Pacientka zůstávala hypertenzní (až 
220/  110  mm Hg) a prodělala další 
eklamptický záchvat; pokračovala i.v. 
terapie dihydralazinem + MgSO4. Do 
12 h se rozvinula oligo  až anurie nerea-
gující na furosemid, laboratorně mik-
roangiopatická neimunitní hemolytická 
anémie, trombocytopenie a hemoglo-
binurie (viz tab. 1 a graf 1). Proto bylo vy-
sloveno podezření na TMA a provedeny 
odběry.

Dia gnóza a léčba TMA
Na základě kompletního panelu (schisto-
cyty, LD, normální ADAMTS13 = 83 %) 
stanovena dia gnóza komplementem 
zprostředkované TMA/ atypického HUS. 

Tab. 1. Vývoj cíleného laboratorního vyšetření v čase.        

Z dokumentace 

před příjmem (2:50)

7:30 12:00 2. den

6:00

Krevní obraz HGB 115 g/l
PLT 173109/l

HGB 96 g/l
PLT 72×109/l

HGB 89 g/l
PLT 53×109/l

HGB 70 g/l
PLT 40×109/l

Schistocyty 4

Jaterní testy
lehce zvýšené

bili 4 μmol/l

ALT 22,3 μkat/l

bili 25,3 μmol/l bili 52 μmol/l

ALT 23,09 μkat/l
AST 46,11 μkat/l
bili 29,1 μmol/l

LD 8,4 μkat/l 61,8 μkat/l

Haptoglobin < 0,06 g/l

Koagulace INR 1,6
APTT 36 sekund

fi brinogen 3,48 g/l

Dusíkaté metabolity krea 79 μmol/l
urea 6,0 mmol/l
KM 394 μmol/l

krea 73 μmol/l
urea 6,2 mmol/l
KM 512 μmol/l

krea 134 μmol/l
urea 8,3 mmol/l
KM 550 μmol/l

krea 260 μmol/l
urea 13,5 mmol/l

Tabulka znázorňuje hodnoty cíleného laboratorního vyšetření a jejich vývoj v čase. Laboratorní známky MAHA: pokles hemoglobinu 
(HGB) (může být způsoben také krevními ztrátami spojenými se SC), přítomnost schistocytů, zvýšená laktátdehydrogenáza (LD), nízký 
haptoglobin. Rychle se rozvíjející trombocytopenie (PLT). Výrazné zvýšení hodnot kreatininu (krea) a urey a kyseliny močové (KM). 
Nárůst bilirubinu (bili). Známky koagulopatie nejsou výrazné. Odběry byly provedeny po podání fi brinogenu.

Graf 1. Grafi cké znázornění vývoje cíleného laboratorního vyšetření v čase.
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byla zahájena vůbec a eculizumab by byl 
podán ihned. 

ZÁVĚR
Prezentovaný případ zdůrazňuje nut-
nost zvážení jiné formy TMA při suspekt-
ním HELLP syndromu s neobvyklými kli-
nickými a laboratorními projevy. 

Rychlé spuštění dia gnostického al-
goritmu a zahájení mezioborové spolu-
práce umožňuje časnou terapii a zlepšení 
prognózy pacientek s těmito vzácnými, 
avšak velmi závažnými onemocněními.
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dia gnostického algoritmu a následné te-
rapie vést k fatálním následkům. 

V prezentované kazuistice se jedná 
o  případ cmTMA/ aHUS, kdy byly dia-
gnostické kroky zahájeny včas, a přesto 
došlo k selhání ledvin s nutnou IHD po 
dobu 4 týdnů. 

Nečekalo se 48– 72  h pro odlišení 
HELLP syndromu, protože pacientka 
již při příjezdu na operační sál vykazo-
vala symptomy netypické pro HELLP 
syndrom. 

Mezi atypické projevy HELLP syn-
dromu v tomto případě patřily neurolo-
gické příznaky a  hemoglobinurie s  ná-
sledně se rozvíjejícím oligoanurickým 
renálním selháním. To potvrdila rychlá 
a výrazná elevace kreatininu, kdy během 
pěti hodin došlo ke zdvojnásobení vý-
chozí hodnoty. Tyto red fl ags vedly k za-
hájení multidisciplinární spolupráce 
a  spuštění dia gnostického algoritmu 
k odhalení jiné příčiny TMA, než je HELLP 
syndrom.

Zůstává otázkou, zda by průběh one-
mocnění byl mírnější, pokud by plazma-
feréza byla zahájena dříve než po 24 h. 
Je však známo, že jedinou kauzální te-
rapií cmTMA/ aHUS je eculizumab, jenž 
by měl být podán do 5– 7 dnů –  což bylo 
v tomto případě splněno. 

Nabízí se i spekulace, jak by se stav pa-
cientky vyvíjel, kdyby plazmaferéza ne-
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