Hemolyticko-uremicky syndrom

Clanek byl oznaéen za rozpracovany,
od jeho posledni editace vSak jiz uplynulo vice nez 30 dni
a Chcete-li jej upravit, pokuste se nejprve vyhledat autora v historii (https://www.wikiskrip
Y ta.eu/index.php?title=Hemolyticko-uremick%C3%BD_syndrom&action=history)
- a kontaktovat jej. Podivejte se také do diskuse (https://www.wikiskripta.eu/w/Diskuse:He
H molyticko-uremick%C3%BD_syndrom).
Pokud v$e nasvédcuje tomu, Ze pdvodni autor nebude v editacich v nejblizsi dobé
pokracovat, odstrante Sablonu {{Pracuje se}} a stranku .
Stranka byla naposledy aktualizovéana v patek 28. ledna 2022 v 20:31.

Hemolyticko-uremicky syndrom (HUS) je charakterizovan triddou priznakd, kterymi jsou:

1. Coombs negativni hemolytickd anémie
2. trombocytopenie
3. akutni rendlIni selhani

v v/

HUS je nejcastéjsi pri¢inou akutniho selhdni ledvin v détstvi, s nejvyssi incidenci v kojeneckém a batolecim véku.
Mlze vznikat z postinfekénich pFiéin, kdy je bud zplsoben gastrointestinalni infekci enterohemoragickou E.
coli (EHEC) a klasifikujeme jej jako tzv. D+ HUS (diarrhoea associated HUS) 1121 nebo infekci pneumokokovou.

Pod oznac¢enim D— HUS (diarrhoea non-associated HUS) se skryva heterogenni skupina onemocnéni, kterd neni

asociovana s préijmem. Obvykle ma zavazny prabéh. Casto vede k selhani ledvin, které je fe$eno transplantaci.
Po transplantaci i nadale z{stéava riziko rekurence.[?!

Klasifikace

Termin hemolyticko-uremické syndromy zahrnuje soubor onemocnéni, které Ize délit dle etiologie na postinfekéni,
kam patfi jednak D+ HUS, jednak HUS vzniklé na podkladé pneumokokové ¢i jiné infekce, a D-HUS (diarrhoea non-
associated HUS).

Na vzniku D- HUS se podili poruchy regulace alternativni cesty komplementu, deficit ADAMTS 13 proteézy,
vrozené poruchy metabolismu vitaminu By, nebo polékové reakce pfi podani chininu.

Existuje vSak i HUS u néhoz nevime presnou etiologii. Mezi rizikové faktory poté mizeme radit HIV infekci,
malignity, chemoterapii, radioterapii, transplantace, graviditu, HELLP syndrom, SLE a dalsi. [/,

Typicka forma D+ HUS

Diarrhoea associated HUS je onemocnéni charakterizované specifickym klinickym i laboratornim obrazem,
zpUsobené toxinem E. coli.

Incidence a epidemiologie

Postihuje predevsim kojence a batolata. Je pro ni charakteristicky endemicky vyskyt s vysokou incidenci napr. v
Argentiné a nizkou v Evropé. Potet nové nemocnych za rok odpovida 2,1 pFipadu na 100 000 obyvatel!'.

Etiologie
EHEC kolonizuje zazivaci trakt zvirat, nej¢astéji hovéziho dobytka.

Verotoxigenni enterohemoragicka E. coli produkuje tzv. shiga-like toxin, ktery se vyskytuje ve vice formach (tzv.
sérotypech). Schopnost vyvolat onemocnéni maji sérotypy 0157:H7, 026, 0111, 0103 a 0145 1],

Ndakaza EHEC probiha jak interhumanné, tak prenosem z infikovaného zvirete, ¢i pozitim jeho kontaminovanych
produktd (neprevarené kravské nebo kozi mléko, nedostate¢né tepelné upravené hovézi maso (,hamburger-
disease”), doma vyrobené dzusy ze zeleniny kontaminované EHEC, koupani v bazénu s kontaminovanou vodou
atd.).

Pfedpoklddd se mala infekéni davka s pravdépodobnosti rozvoje HUS v 15 % pFipada infikovanych. Inkubaéni
doba je 3-8 dni.

Patogeneze
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Po prliniku EHEC do traviciho systému dochéazi k uvolnéni shiga-like toxinu (Stx), ktery adheruje ke strevni sliznici.
Do krevniho obéhu se dostava transcelularné. V krvi se vaZze na receptory endotelu. Po navazani mlze uvnitr
buniky dochdazet k radé zanétlivych zmén, indukci apoptdzy nebo blokaci syntézy rady protein(.

Stx se vaze i na receptory glomerularnich kapilar, které poskozuje a zaroven vyvolavéa lokalni intravaskularni
koagulaci.

Diagnostika

Mezi ¢asné priznaky patfi: krvavy prljem (hemoragickd enterokolitida),
zvraceni a horecka. Priblizné po tydnu se muUze objevit bledost (anémie),
petechie (trombocytopenie), oligurie, dehydratace a otoky (selhdni ledvin),
arteridIni hypertenze, hematurie a pri postizeni CNS i neurologické
priznaky (somnolence, poruchy védomi, krece, atd.).

V krvi se objevuje vyznamna hemolytickd anémie s deformaci erytrocytd
(schistocyty) a trombocytopenie, ktera je ¢asto velmi zavazna. Vysledek
Coombsova testu je negativni. ZvySené hodnoty ocekdvame u urey,
kreatininu, laktat dehydrogendzy a bilirubinu, snizené u haptoglobinu.
Normalni hladinu ocekdvame u C3 komplementu.

Schistocyty
V mocdi pozorujeme proteinurii a hematurii.
Jednim z moznych vysetreni je i ultrazvuk ledvin. Patologickym nélezem je zvétseni ledvin a zvysena

echotextura v oblasti kliry. Dalsi metodou mUze byt napriklad sérotypizace E. coli nebo priikaz Stx ve stolici
pripadné krvi.

Terapie

Terapie je zamérena na symptomy. Podavaji se transfuze, furosemid, antihypertenziva a dalsi. Mozné je i
provedeni peritonedini dialyzy ¢i hemofiltrace.

Antibiotika se nedoporucuji z dlvodu rozpadu bakterii, ktery by ved| k dalsimu uvolfovani Stx.
Prognodza

Rozhodujicim faktorem je doba trvani oligo/anurie. Ke spontédnni remisi by mélo dojit za 1-3 tydny. Pokud k ni
nedojde, hrozi progrese poruchy glomerularni filtrace a chronické selhani ledvin.

D+ HUS je letalni pfiblizné v 5 % pFipada. Rizikovymi faktory jsou pozdni diagnostika, vyraznd hyperhydratace,
sepse a extrarendlni priznaky (CNS).

U malych déti je nej¢astéjsi pficinou akutniho selhani ledvin vyZadujiciho eliminaéni 1éébu. P11

HUS sdruzeny s pneumokokovou infekci

Tento typ HUS vznikd jako komplikace primarni pneumokokové infekce, a to nej¢astéji u déti mladsich dvou
let. Provazi ho tézky prlbéh s mortalitou kolem 30 %. Pneumokok produkuje enzym neuraminidazu, ktery
odstépuje N-acetylneuramidovou kyselinu z glykoproteind na buné¢né membrané erytrocytll, trombocytd a
glomerull. To nasledné vede k odkryti Thomsen-Friedenreich antigenu (T antigenu), ktery poté mUze reagovat
s anti T IgM protildtkami pritomnymi v plazmé.

Charakteristickym znakem je pozitivnim pfimy Coombsuv test.

Terapeuticky je vhodné pouzit antibiotika ¢i plazmaferézu. Naopak je kontraindikovéno pouziti mrazené plazmy z
ddvodu chladové hemolyzy (IgM mé idedlnu teplotu na navézani s erytrocytem kolem 4 stupn@).tt!

HUS z poruchy regulace komplementu

Pri této poruse dochazi k patologické aktivaci komplementového systému. Mechanismus je zaloZzen na tvorbé
membranolytického komplexu s cytotoxickym plsobenim. Vznikd bud na podkladé genetické mutace, nebo
jsou za ni zodpovédné autoprotilatky, které vedou k aktivaci alternativni cesty komplementu. Casto u ni dochazi
ke spontdanni remisill!, terapeuticky se fesi symptomatickou Gpravou vnitfniho prostfedi, popfipadé dialyzou.
DalSi moznosti je plazmaferéza nebo Cerstva mrazena plazma.

Hus na genetickém zékladu se obvykle potykd se $patnou prognézou. Casto vede k rozvoji chronické renaini
insuficience s prechodem do konecného stadia chronického selhani ledvin. V krajnim pripadé je nutné nahradit
funkci ledvin. U nékterych mutaci je popisovan velmi vysoky vyskyt rekurence po transplantaci ledviny.

HUS z deficitu ADAMTS 13 proteazy

. HUS/TTP (tromboticka trombocytopenicka purpura);
= forma vrozend i ziskand;
= ADAMTS 13 je metaloproteinaza, ktera stépi multimery von Willebrandova faktoru, ktery na sebe vaze
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trombocyty;

pri deficitu ADAMTS 13 dochdazi ke tvorbé trombd v mnoha orgdnech (mozek, srdce, ledviny);

klinicky obraz obdobny HUS, horecka, vice vyjadrena neurologicka a hematologickd symptomatologie

k akutnimu rendlnimu selhani vyzadujicimu dialyzu dochazi spiSe vzacné; ¢asté relapsy, prechod do chronicity;
lé¢ba: mrazend plazma, event. plazmaferéza, nékdy imunosuprese, event. splenektomie.tt!

HUS z ostatnich pFicin

na podkladé kongenitalniho defektu metabolizmu vitaminu B12 - manifestace v novorozeneckém nebo ¢asné
kojeneckém véku;

po podani chininu,

u malignit velmi pravdépodobné v souvislosti s terapii,

u pacientd po organovych transplantacich a transplantacich kostni drené pri 1é¢bé kalcineurinovymi inhibitory;
sekundarni formy po poddéni antiagregancii (ticlodipin, clopidogrel);

béhem téhotenstvi, nej¢astéji v prlibéhu 3. trimestru,

u pacientd s HIV, u nemocnych se systémovym lupus erythematodes, antifosfolipidovym syndromem i u
jedincll s chronickou glomerulonefritidou.!*!

Odkazy

7 va s

Souvisejici ¢lanky

Akutni rendlni insuficience
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