Doporuéeni Ceské nefrologické spoleénosti pro Ié¢bu imunoadsorpci jako alternativy k plasmaferéze
u nefrologickych onemocnéni (bez zahrnuti transplantacni nefrologie)

Extrakorporalni |écebné metody spocivaji bud v odstranéni a ndhradé bilkovin plasmy (plasmaferéza,
vyména plasmy) ¢i v eliminaci jen urcité komponenty (vice komponent) plasmy. Nejvice evidence-
based dat i skutecnych klinickych zkuSenosti v terapeutickych indikacich v nefrologii je s plasmaferézou
resp. vyménou plasmy (1). V nékterych situacich mize byt v nefrologii pouZita i imunoadsorpce.

Vybor Ceské nefrologické spole¢nosti na podkladé recentni 7. aktualizace doporuéeni Americké
spolec¢nosti pro aferézu (ASFA, The American Society for Apheresis) s pouzitim shodného systému
hodnoceni sily doporuceni (2) a na podkladé znalosti principli obou alternativ sestavil doporuceni pro
mozné pouziti imunoadsorce v nefrologickych indikacich jako alternativy k plasmaferéze.

Smyslem doporuceni je vymezit indikacni kritéria imunoadsorpce v oblasti nefrologie pro potifeby
aferetickych center, pfipadné dalSich zdravotnickych zafizeni.

Tabulka 1. Kategorie definici pro terapeutickou aferézu (dle ref. 1)

Kategorie Popis

| Onemocnéni, pro ktera je aferéza akceptovana jako prvni linie terapie, bud jako samostatna
|é¢ba nebo v kombinaci s dalSimi [é¢ebnymi metodami.

i Onemocnéni, pro kterd je aferéza akceptovana jako druha linie terapie, bud' jako samostatna
|éCba nebo v kombinaci s dalSimi Iécebnymi metodami.

1l Optimalni role aferézy neni stanovena. Rozhodnuti o indikaci je individualni.

\Y Onemocnéni, pro které je dle soucasnych znalosti aferéza neucinna, pripadné vede ke
zhorsenym vysledkdm.

Tabulka 2. Stupné doporuceni (dle ref. 1)

Doporuceni Popis Metodicka kvalita evidence Praktické
podporujici doporuceni doporuceni
Grade 1A Silné doporuceni, vysokd RCT bez vyznamnych limitaci nebo robustni Silné doporuceni,
kvalita evidence evidence z observacnich studii aplikovatelné na

vétsinu pacientl ve
vétsiné situaci bez

vyhrad
Grade 1B Silné doporuceni, stfedni RCT s vyznamnymi limitacemi nebo silna Silné doporuceni,
kvalita evidence evidence z observacnich studii aplikovatelné na

vétsinu pacientl ve
vétsiné situaci bez

vyhrad
Grade 1C Silné doporuceni, nizkd nebo Observacni studie nebo kazuistiky Silné doporuceni,
velmi nizka kvalita evidence které ale mlze byt

v budoucnu zménéno
dle kvalitnéjsich studii

Grade 2A Slabé doporuceni, vysokd RCT bez vyznamnych limitaci nebo robustni Slabé doporuceni,
kvalita evidence evidence z observacnich studii nejlepsi postup se
muze lisit dle dalSich
okolnosti
Grade 2B Slabé doporuceni, stiedni RCT s vyznamnymi limitacemi nebo silna Slabé doporuceni,
kvalita evidence evidence z observacnich studii nejlepsi postup se
muze lisit dle dalSich
okolnosti
Grade 2C Slabé doporuceni, nizka nebo Observacni studie nebo kazuistiky Velmi slabé
velmi nizka kvalita evidence doporuceni,

alternativni zplGsoby
|écby mohou byt
ekvivalentni




1. Kryoglobulinémie - tézka/ symptomaticka (grade 2B, kategorie Il)

Podklady pro Iécbu

Kryoglobulinémie je onemocnéni vazané na patologickou produkci kryoglobulinli, imunoglobulind
reverzibilné precipitujicich v chladu. Kryoglobuliny se ndsledné subendotelové deponuji dominantné
v malych a stfednich cévach a zde pak prostfednictvim aktivace komplementu atrahovanim leukocytt
vedou k poskozeni cilovych organ(. Klinickd tize onemocnéni je rozmanitd od asymptomatické
pfitomnosti kryoglobulinli az po tézky pribéh s membranoproliferativni glomerulonefritidou,
neuropatii a systémovou vaskulitidou. Rozlisuji se 3 typy kryoglobulinémie. Typ I, kde je kryoglobulin
monoklonalni, je vazan na postizeni mnohocetnym myelomem, monoklondalni gammapatii nejasného
vyznamnu (MGUS) nebo Waldenstromovu makroglobulinémii. Typy Il a lll se souhrné oznacduji jako
smisena kryoglobulinémie, nebot kryoglobuliny jsou polyklonalni. U typu Il jsou kryoglobuliny smési
monoklonalnich IgM a polyklondlnich IgG. Tento typ je silné asociovan s chronickou HCV infekci.
Kryoglobuliny u typu Ill jsou smési polyklondlnimi IgG a IgM. Vyskytuje se ve vazbé na autoimunitni
onemocnénich nebo rovnéz pfi HCV infekci.

Diagndza je stanovena na zakladé klinického obrazu, nizkych hladin komplementu a prikazu
kryoglobulind.

Zpusob uZiti a evidence

Intenzita lécby smiSené kryoglobuliémie je vazana na klinickou tiZi onemocnéni. Zakladem je
imunosupresivni |écba rituximabem ev. cyklofosfamidem s kortikoidy, spolu s Ié¢bou vyvolavajiciho
onemocnéni (antiviroticka pokud je pfticinou infekce HCV, HIV , nebo HBV, hematoonkologicka u
lymfoproliferativnich onemocnéni).

V ptipadé rozvoje zadvaznych projeva (glomerulonefritida, kozni ulcerace, neuropatie) je indikovana
rozsiteni [écby o metody k primé eliminaci kryoglobulinG. Touto lé¢bou mUZe byt plazmaferéza (grade
2A, kategorie Il ev. imunoadsorpce (grade 2B, kategorie 11) (2,3).

Technické aspekty

Indikovana je antigen nespecifickd imunoadsorpce (kolony obsahujici: dextransulfat [Selesorba],
objem ocisténé plasmy na proceduru: 45ml/kg. Obvykly interval mezi procedurami 2-3 dny, priblizné
33 procedur (24-35) béhem 12 tydna (3).



2. Typicky hemolyticko-uremicky syndrom (STEC-HUS) s vaZnymi neurologickymi symptomy
(grade 2C, kategorie Ill)

Podklady pro Iécbu

Typicky hemolyticko-uremicky syndrom (STEC-HUS) je vyvolan infekci predevsim enteropatogennimi
kmeny E.coli (zejména serotypy 0157:H7, poptipadé 0104:H4) produkujicimi shiga-toxiny. Rozvoj HUS
je vtomto pfipadé o 2-10 dni pfedchdazen hemorhagickych prijma. Vétsina postizenych jsou déti
predskolniho véku. Shiga-toxin pronikajici do systémové cirkulace se vaze na povrch endothelovych
bunék, ma proinflamatorni a protrombogenni efekt. Tim dochdzi k aktivaci a agregaci desti¢ek
v postizenych cévdch, ktera je podkladem pro rozvoj trombotické mikroagiopatie se vSemi jejimi
disledky na cilovych organech. Pro progndzu nemoci je zasadni postiZeni ledvin vedouci k jejich
akutnimu selhdni a postiZzeni centralniho nervového systému, kdy dochazi k rozvoji kiedi, epilepsie,
kvalitativnich i kvantitativnich poruch védomi ¢i fokalni neurologickych deficitll. Diagndza je stanovena
na zakladé klinického obrazu, typickych laboratornich zndmek mikroangiopatické hemolytické anemie
(trombocytopenie, anémie s prlkazem schistocytll, pokles haptoglobinu, vzestup laktat-
dehydrogendzy, negativni Coombsuv test) a prlikazu entreropatogenniho kmene e.coli.

Zpusob uZiti a evidence

Zakladem lécby STEC-HUS je |écba podplrna — zajisténi hydratace, antihypertenzni [éCba a v pfipadé
selhani ledvin nahrada jejich funkce.

Dlkazy pro uziti imunoadsorpce (ev. plasmaferézy) u STEC-HUS jsou dosud skromné. Vychazeji ze
studie, kdy byla |écba Uspésné pouZita u 12 pacientl s téZkym neurologickym postizeni na podkladé
STEC-HUS vyvolaného infekci e.coli (0104:H4) a jednoho kazuistického sdéleni (4,5).

Technické aspekty

Je indikovana imunoadsorpcni l1é¢ba za pouZiti kolon Immusorba (Fresenius), Globaffin (Fresenius)
nebo Therasorb (Miltenyi), dvé procedury ve dvou po sobé nasledujicich dnech s osetfenim 12 litr(i
plasmy, a naslednou substituci intravendznich IgG v davce 0,5g/kg podanim (4).
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