Atipiski hemolitiski uremiska sindroma
arstesanas algoritms

Pacientam tiek diagnosticéts vai pastav kliniskas aizdomas par hemolitiski uréemisko
sindromu. PSKUS, RAKUS, BKUS tiek organizéts specialistu konsilijs ar nefrologa piedalisanos.

Konsilija lemums tiek nosatits slimnicas administracijai un Nacionalam veselibas dienestam
NVD). Tiek sagatavots pieteikums medikamenta eculizumab sanemsanai caur slimnicas aptieku.
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Eculizumab terapija pieaugusajiem** ] [ Eculizumab terapija bérniem***

Terapija turpinama 6-12 ménesus vai ilgak, izstradajot individualu terapijas taktiku balstoties uz
pacienta profilu’.

Terapijas partrauksana ar konsilija |emumu****

[ Terapija ar eculizumab jauzsak 24 stundu laika' péc konsilija lémuma* ]
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* Ja terapiju ar eculizumab nav iespéjams uzsakt <24 st un pacienta kliniskais stavoklis vértéjams ka
smags, [ildz patogenétiskas terapijas uzsaksanaiiespéjams veikt plazmas apmainas procediras.
Papildus eculizumab devas nepiecieSamas, ja vienlaicigi tiek veikta plazmas terapija (plazmaferéze,
plazmas maina vai svaigi saldétas plazmasievadisana).
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** Eculizumab deva pieaugusajiem:

Pirms medikamenta ievades pacientam nepiecieSams ievadit meningokoka vakcinu vai,
gadijumos, ja ta uzreiz nav pieejama, komplementa inhibitorus ievadit plasa spektra
antibakterialasterapijas piesega.

Meningokoka vakcinu nepiecieSamsievadittiklidz ta pieejama!l

Sakumafazes deva: 900 mgievaditi vena reizinedéla (4 nedélas)
Uzturosasfazes deva: 1200 mgievaditivéna 5. nedé|a, kam seko 1200 mg ik péc 2 nedélam

*** Eculizumab deva bérniem:
Sakumafazes deva atkariba no pacienta kermenasvara:

5Iidz<10kg 300 mgvienreizéjadeva 1.nedéla
10I1dz <20 kg 600 mgvienreizéjadeva 1.nedéla
20 Iidz <30 kg 600 mg nedéla pirmas 2 nedélas
301idz <40 kg 600 mg nedéla pirmas 2 nedélas
240 kg 900 mg reizinedéla (4 nedélas)

Uzturosas fazes deva atkariba no pacienta kermena svara:

5lidz<10kg 300 mg 2.nedéla, tad 300 mg katru 3. nedélu
101idz<20 kg 300 mg 2. nedéla, tad 300 mg katru 2. nedélu
201dz<30kg 600 mg 3.nedéla, tad 600 mg katru 2. nedélu
301idz<40 kg 900 mg 3. nedéla, tad 900 mg katru 2. nedélu
240kg 1200 mg 5.nedéla, tad 1200 mg katru 2. nedé|u

**** Terapijas ar eculizumab partrauksanas kritériji:
« alergiskasreakcijas uzmedikamentu;
« uzturosafaze partraucama pacienta nelidzestibas gadijuma.

Uzturosas fazes turpinasanaizvértéjama péc 12 ménesiem, nemot véra sekojosus faktorus:
« vainavtrombotiskas mikroangiopatijas hematologiskas pazimes;
« vaiir pagajusi vismaz 3 ménesi péc nieru funkcijas normalizacijas, vai ir rezidualas nieru funkcijas
stabilizacija;
« apstiprinata kdda no augsta aHUS atkarto3anas riska mutacijam’.
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