Pacienta ar hemolitiski uremisko sidromu
(HUS) kliniskais cels

( )
Ja konstaté progreséjosu anémiju < 90g/1*, un trombocitopéniju** zem 100 000/ml vai
trombocitu skaita kritumu par 25% 48h laika, un seruma kreatinins = 130mkmol/| vai citu organu
bojajumu*** ar dekompensaciju, papildus nosaka LDH, haptoglobinu, netieso bilirubinu, Kumbsa
testu, eritrocitu lauskas jeb Sistiocitus un, ja tie ir izmaniti atbilstosi hemolitiskai
mikroangiopatiskai anémijai*

( )
Par pacienta diagnozi un arstésanu veic telefonisku konsultaciju ar specializétiem centriem
PSKUS Nefrologijas nodala dezirnefrologs: 67 069 508; 27 841 257;

RAKUS Nieru slimibas un Nieru aizstajterapijas klinikas dezurarsts /klinikas vaditajs 26 498 122;
BKUS Neatliekamas palidzibas nodalas dezirpediatrs 26 368 273

. J
Pacientu parvesana uz specializétiem centriem tiek saskanota atbilstosi normativiem
aktiem, un pacienta kliniskai situacijai PSKUS, RAKUS, BKUS tiek veikti papildus
diagnostiskie izmeklejumu ****
y
. - Netiek apstiprinata HUS diagnoze.
[ Diagnostice HUS Arstésana atbilstosi kliniskai situacijai

( )
PSKUS, RAKUS, BKUS arstu specialistu konsilijs (ieskaitot nefrologu) lemj par specifisku terapiju.
Konsilija vaditajs noteikta kartiba organizé |émuma nosatisanu Nacionalam veselibas dienestam

(NVD) un pieteikumu medikamenta eculizumab sanemsanai slimnicas aptieka.
NVD tel. 67 045 005, e-pasts: nvd@vmnvd.gov.lv

Kontakté SIA “AstraZenaca Latvija" tel.: 67 377 100,
lai sanemtu kliniska gadijuma identifikacijas kodu

Turpina terapiju ar eculizumab 6-12 ménesus. Terapiju partrauc ar arstu konsilija |émumu ******

[ Uzsak terapiju ar eculizumab vélams pirmo 24 stundu laika ***** ]




* Mikroangiopatiska hemolitiska anémija, par ko liecina viens vai vairaki no sekojosiem kritérijiem:

« zems hemoglobins;

+ pozitiviSistociti;

+ paaugstinats LDH;

« samazinats haptoglobinalimenis;
+ negativs Kumbsa tests.

** Trombocitopénija: trombocitu skaits <150 tukst. un/vai trombocitu skaits samazinajies par 25%
no bazeslimena.

***\/iena vai vairaku organu bojajums, kas izpauzas sekojosi:

« nieru: paaugstinats kreatinina [imenis, samazinats GFA, paaugstinats asinsspiediens, izmainita
urina analize;

« gastrointestinala trakta: caureja (asinaina), slikta disa / vemsana, sapes védera, gastroenterits /
pankreatits;

 nervusistémas: izmainits mentalais stavoklis, apjukums, krampji, insults vai citi simptomi;

« sirdsasinsvadu sistéma: miokarda infarkts, hipertensija, artériju trombozes/stenozes, gangréna;

+ plausu: asinosana no plausam, plausu tiska, dispnoja; acu: sapes, miglosanas, tiklenes tromboze
vai konjuktivas hemoragijas.

**** Papildus diagnostiskie izmekléjumi:

« ADAMTS-13 aktivitatesizvertésana;

« fé¢uuzséjums uz Siga toksinu producéjosu E.Coli;

 ja iespéjams, veic genétisko izmeklésanu, nosakot mutacijas génos, kas kode CFH, CD46, CFl,
C3,CFB, THBD, CFHR1, CFHR5, DGKE, CFH-H3 un MCP.

***** Terapijas ar eculizumab uzsakSanas kritériji bérniem un pieaugusajiem ar atipisku HUS, kura
diagnoze pamatota kliniski. Par atipisku HUS var liecinat:

« trombotiska mikroangiopatija ar progreséjosu nieru funkcijas pasliktinasanos;

« trombotiska mikroangiopatija ar akitu nieru mazspéju, bet bez sapém védera un izteiktu
asinainu caureju (nav norades par Siga toksina hemolitisku urémisku sindromu);

 trombotiska mikroangiopatija ar akitu nieru mazspéju bez zinamas to medikamentu lietoSanas,
kas varizsaukttrombotisku mikroangiopatiju;

¢ pacientagimenézinamsaHUS;

+ trombotiska mikroangiopatija ar izteiktu aklitu nieru mazspéju gritniecibas vai

+ pécdzemdibu perioda.

Bérniem Siga toksinu mediéta hemolitiska urémiska sindroma smagas gaitas gadijuma ar smagu

CNS iesaisti (krampji, koma, neirologiski defekti) vai kardialu disfunkciju, lai mazinatu naves un
neatgriezeniskus neirologiskus bojajumus.

****** Terapijas ar eculizumab partrauksanas kritériji:

 Eculizumab izraisitas alergiskas reakcijas;
« Uzturosafaze partraucama pacienta nelidzestibas gadijuma.

Uzturosasfazesturpinasanaizvértéjama péc 12 meénesiem, nemot véra sekojosus faktorus:
« vainavtrombotiskas mikroangiopatijas hematologiskas pazimes;
« vaiir pagajusi vismaz 3 ménesi péc nieru funkcijas normalizacijas, vai ir rezidualas nieru funkcijas
stabilizacija;
« apstiprinata kada no augsta aHUS recidiva riska mutacijam.
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