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I. IRĆNYELVFEJLESZT£SBEN R£SZTVEVŕK 

T§rsszerzŖ Eg®szs®g¿gyi Szakmai Koll®giumi Tagozat(ok):  

1. Transzfuziol·gia ®s hematol·gia Tagozat 

Prof. Dr. V§lyi-Nagy Istv§n, belgy·gy§sz, elnºk 

 

FejlesztŖ munkacsoport tagjai: 

Dr. R®ti Marienn, belgy·gy§sz, hematol·gus, transzfuziol·gus szakorvos, t§rsszerzŖ 

Prof. Dr. Reusz Gyºrgy, csecsemŖ ®s gyermekgy·gy§sz, nefrol·gus, t§rsszerzŖ 

Prof. Dr. Proh§szka Zolt§n, orvosi laborat·riumi vizsg§latok szakorvosa, t§rsszerzŖ 

 

V®lem®nyezŖ Eg®szs®g¿gyi Szakmai Koll®giumi Tagozat(ok): 

1. Aneszteziol·gia ®s intenz²v ter§pia Tagozat 

Prof. Dr. G§l J§nos, anaeszteziol·gia-intenz²v ter§pia szakorvosa, s¿rgŖss®gi orvos, elnºk, v®lem®nyezŖ 

 

2. CsecsemŖ- ®s gyermekgy·gy§szat Tagozat 

Prof. Dr. Bereczki Csaba, csecsemŖ- ®s gyermekgy·gy§szati intenz²v ter§pia szakorvosa, nefrol·gus, csecsemŖ-

gyermekgy·gy§sz, klinikai farmakol·gus, elnºk, v®lem®nyezŖ 

 

3. Klinikai immunol·gia ®s allergol·gia Tagozat 

Prof. Dr. Kiss Emese, allergol·gia ®s klinikai immunol·gia szakorvosa, belgy·gy§sz, reumatol·gus, elnºk, 

v®lem®nyezŖ 

 

4. Nefrol·gia ®s dial²zis Tagozat 

Prof. Dr. Wittmann Istv§n, belg·gy§sz, nefrol·gus, elnºk, v®lem®nyezŖ 

 

5. Neonatol·gia Tagozat 

Dr. G§rdos L§szl·, gasztroenterol·gus, neonatol·gus, csecsemŖ-gyermekgy·gy§sz, csecsemŖ- ®s 

gyermekgy·gy§szati intenz²v ter§pia szakorvosa, elnºk, v®lem®nyezŖ 

 

6. Neurol·gia Tagozat 

Dr. čv§ry Csaba, neurol·gus, elnºk, v®lem®nyezŖ 

 

7. Orvosi laborat·rium Tagozat 

Prof. Dr. Miseta Attila, klinikai laborat·riumi vizsg§latok szakorvosa, elnºk, v®lem®nyezŖ 

 

8. Sz¿l®szet ®s NŖgy·g§szat Tagozat 

Dr. Demeter J§nos, sz¿l®sz-nŖgy·gy§sz, elnºk, v®lem®nyezŖ 

 

9. Transzplant§ci· Tagozat 

Dr. Piros L§szl·, seb®sz, elnºk, v®lem®nyezŖ 

 

Az eg®szs®g¿gyi szakmai ir§nyelv k®sz²t®se sor§n a szerzŖi f¿ggetlens®g nem s®r¿lt. 

Az eg®szs®g¿gyi szakmai ir§nyelvben foglaltakkal a fent felsorolt eg®szs®g¿gyi szakmai koll®giumi 

tagozatok dokument§ltan egyet®rtenek. 

 

Az ir§nyelvfejleszt®s egy®b szereplŖi 

Betegszervezet(ek) tan§cskoz§si joggal: 

Nem vettek r®szt. 

 

Egy®b szervezet(ek) tan§cskoz§si joggal: 

Nem vettek r®szt. 

 

Szakmai t§rsas§g(ok) tan§cskoz§si joggal: 

Nem vettek r®szt. 

 

F¿ggetlen szak®rtŖ(k): 

Nem vettek r®szt.  
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II. ELŕSZč 
 

A bizony²t®kokon alapul· eg®szs®g¿gyi szakmai ir§nyelvek az eg®szs®g¿gyi szakemberek ®s egy®b felhaszn§l·k 

dºnt®seit seg²tik meghat§rozott eg®szs®g¿gyi kºrnyezetben. A szisztematikus m·dszertannal kifejlesztett ®s 

alkalmazott eg®szs®g¿gyi szakmai ir§nyelvek, tudom§nyos vizsg§latok §ltal igazoltan, jav²tj§k az ell§t§s 

minŖs®g®t. Az eg®szs®g¿gyi szakmai ir§nyelvben megfogalmazott aj§nl§sok sorozata az el®rhetŖ legmagasabb 

szintŤ tudom§nyos eredm®nyek, a klinikai tapasztalatok, az ell§tottak szempontjai, valamint a magyar 

eg®szs®g¿gyi ell§t·rendszer saj§ts§gainak egy¿ttes figyelembev®tel®vel ker¿lnek kialak²t§sra. Az ir§nyelv 

szektorsemleges m·don fogalmazza meg az aj§nl§sokat. B§r az eg®szs®g¿gyi szakmai ir§nyelvek aj§nl§sai a 

legjobb gyakorlatot k®pviselik, amelyek az eg®szs®g¿gyi szakmai ir§nyelv megjelen®sekor a legfrissebb 

bizony²t®kokon alapulnak, nem p·tolhatj§k minden esetben az eg®szs®g¿gyi szakember dºnt®s®t, ez®rt att·l 

indokolt esetben dokument§ltan el lehet t®rni.  

 

III. HATčK¥R 

 

Eg®szs®g¿gyi k®rd®skºr: Thrombotikus mikroangiop§ti§kban (thrombotikus 

 thrombocytopeni§s purpura, haemolytikus uraemi§s 

 syndroma) szenvedŖ betegek ell§t§sa 

 

Ell§t§si folyamat szakasza(i):  Diagnosztika, ter§pia, rizik·becsl®s, gondoz§s 

 

£rintett ell§tottak kºre:   Minden thrombotikus thrombocytopeni§s purpur§ban ®s 

haemolytikus uraemi§s syndrom§ban szenvedŖ beteg 

£rintett ell§t·k kºre 

Szakter¿let:   0102 hematol·gia 

  0105 nefrol·gia 

 

Ell§t§si forma:  J1 J§r·beteg-szakell§t§s, -szakrendel®s 

  J7 J§r·beteg-szakell§t§s, -gondoz§s 

  D1 Diagnosztika 

  F1 fekvŖbeteg-szakell§t§s, akt²v fekvŖbeteg ell§t§s 

  F2 fekvŖbeteg-szakell§t§s, kr·nikus fekvŖbeteg ell§t§s 

  F6 fekvŖbeteg-szakell§t§s, s¿rgŖss®gi ell§t§s 

  A1 alapell§t§s 

 

Progresszivit§si szint:  I. - II.  - III. szint 

 

Egy®b specifik§ci·:   Nincs 

 

IV. MEGHATĆROZĆSOK 

 

1. Fogalmak 

ADAMTS13 relapsus: r®szleges vagy teljes ADAMTS13 remisszi·t kºvetŖen ¼jra 20% al§ csºkkenŖ 

ADAMTS13 aktivit§s. 

Amotosalen-UVA:  v®rk®sz²tm®nyek pathog®n inaktiv§l§s§ra haszn§lt m·dszer, mely sor§n fotoaktiv§l· 

szerk®nt amotosalen alkalmaznak ®s a k®sz²tm®nyt ulraibolya ĂAò sugarakkal sugarozz§k be. 

amotosalen-UVA-FFP: amotosalen-UVA technol·gi§val patog®n inaktiv§lt FFP. 

APA syndroma: antifoszfolipid szindr·ma. 

CD36 receptor: a trombocit§kon, fagocit§kon, m§j-, zs²r- ®s izomsejteken expressz§l·d· scavanger receptor. 

HELLP syndroma: hemolysis-, elevated liver enzymes and low platelets t¿netegy¿ttes. 

Klinikai exacerbatio: klinikai v§lasz el®r®se ut§n, de m®g a klinikai remisszi· el®r®se elŖtt 150 G/L al§ 

visszacsºkkenŖ thrombocytasz§m (egy®b ok kiz§rhat·) ¼j vagy progressz²v ischaemi§s szervk§rosod§s t¿net®vel 

vagy n®lk¿le, a plazmacsere vagy az anti-VWF ter§pia befejez®s®t kºvetŖ 30 napos idŖszakon bel¿l. 

Klinikai relapsus: klinikai remisszi·t kºvetŖen ¼jra 150 G/L al§ visszacsºkkenŖ thrombocytasz§m (egy®b okok 

kiz§rhat·k) ¼j ischaemi§s szervk§rosod§s t¿net®vel vagy n®lk¿le. A klinikai relapsust a s¼lyos ADAMTS13 

deficiencia igazol§s§val kell al§t§masztani. 
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Klinikai remisszi· TTP-ben: fenntartott klinikai v§lasz plazmacsere ®s anti-VWF kezel®s n®lk¿l: legal§bb 30 

napig vagy ADAMTS13 remisszi· (r®szleges vagy teljes) el®r®se eset®n, amelyik hamar§bb kºvetkezik be. 

Klinikai v §lasz TTP-ben: fenntartott 150 G/L feletti thrombocytasz§m, a felsŖ norm§l®rt®k m§sf®lszeres®t nem 

meghalad· LDH ®rt®k, ¼j vagy progressz²v ischaemi§s szervk§rosod§s klinikai t¿nete n®lk¿l.  

Metil®nk®k: plazma k®sz²tm®nyek v²rusinaktiv§l§s§hoz haszn§lt vegy¿let. 

Metil®nk®k-FFP: metil®nk®kkel v²rusinaktiv§lt FFP. 

Plasmapheresis/plazmacsere: erre a c®lra kifejlesztett sejt vagy plazma szepar§torral tºrt®nŖ olyan v®rtiszt²t· 

elj§r§s (extrakorpor§lis kering®s), mely sor§n a betegtŖl kb. 40-60 ml/kg plazm§t t§vol²tanak el ®s az indik§ci·t·l 

f¿ggŖ ºsszet®telŤ szubsztit¼ci·s oldattal (krisztalloid, szintetikus kolloid, albumin, friss fagyasztott plazma) 

p·tolnak. Az elj§r§s c®lja intravascularis makromolekul§k (nem dializ§lhat·) elt§vol²t§sa ®s esetenk®nt 

valamilyen hi§nyz· plazmakomponens (pl. ADAMTS13 enzim, komplement regul§tor feh®rj®k, stb) nagy 

volumenŤ p·tl§sa. 

Plazma transzf¼zi·: friss fagyasztott plazma bead§sa transzf¼zi·s szerel®ken kereszt¿l. 

Refrakter TTP: Perziszt§l· thrombocytopenia (<50 G/L) ®s LDH emelked®s 5 plazmacsere ®s 

immunszuppressz²v ter§pia ellen®re. 

R®szleges ADAMTS13 remisszi·: Az ADAMTS13 aktivit§s 20% vagy ann§l magasabb, de nem ®ri el a norm§l 

tartom§ny als· ®rt®k®t. 

Riboflavin-UV:  v®rk®sz²tm®nyek pathog®n inaktiv§l§s§ra haszn§lt m·dszer, mely sor§n fotoaktiv§l· szerk®nt 

riboflavint (B2 vitamin) alkalmaznak ®s a k®sz²tm®nyt ulraibolya sugarakkal sug§rozz§k be. 

Riboflavin-UV-FFP: riboflavin-UV m·dszerrel patog®n inaktiv§lt FFP. 

SD plazma: solvens-detergens m·dszerrel v²rusinaktiv§lt FFP. 

Solvens-detergens (SD): lipid burokkal rendelkezŖ v²rusok elpuszt²t§s§ra alkalmas v²rusinaktiv§l· m·dszer. 

Teljes ADAMTS13 remisszi·: az ADAMTS13 aktivit§s meghaladja a norm§l tartom§ny als· ®rt®k®t. 

 

2. Rºvid²t®sek 

ANA - Anti-nuclear antibody 

ANCA - Anti-neutrophil cytoplasmatic antibody 

AKI  - Akut vesek§rosod§s (acute kidney injury) 

ADAMTS13 - A desintegrin and metalloproteinase with a thrombospondin type 1 motif, member 13 

aHUS - At²pusos HUS 

anti-Gbm - Anti-glomerular basement membrane antibody 

APA - Antifoszfolipid antitest 

BCSH - British Society for Haematology 

BF - Komplement B faktor 

BSC - Best supportive care 

C3 - Komplement C3 komponens 

C4 - Komplement C4 komponens 

C5 - Komplement C5 komponens 

CD46 - Membrane cofactor protein, vagy cluster of differentiation antig®n 46 

CFB - Complement Factor B 

CFH - Complement Factor H 

CFHR1 - Complement Factor H-related 1 

CFI - Complement Factor I 

CMV - Cytomegalovirus 

CRP - C-reakt²v protein 

DGKE - Diacilglicerol kin§z epszilon 

DIC - dissemin§lt intravascularis coagulatio 

DNS - Dezoxiribonukleinsav 

dsDNA - Duplasz§l¼ DNS 

EBV - Epstein-Barr virus 

EHEC - Enterohaemorrhagi§s E. coli 

ENA - Extrah§lhat· nukle§ris antig®n 

ESRD - End stage kidney disease  

FcRN - Neonat§lis Fc-receptor 

FFP - Friss fagyasztott plazma 

HBV - Hepatitis B virus 

HCV - Hepatitis C virus 

HELLP  - Hemolysis, elevated liver enzymes, low platelet count 

HF - Komplement H faktor 
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HIV - Human immunodeficiencia virus 

HUS - Haemolytikus uraemi§s syndroma 

IBD - Inflammatory bowel disease 

IF  - Komplement I faktor 

ISU - Immunszuppressz²v kezel®s 

ITP - Immun trombocitop®ia 

iTTP - Szerzett, autommun trombotikus trombocitop®ni§s purpura 

IVIG - Intrav®n§s immunglobulin 

LDH - Lakt§t-dehidrogen§z 

LMWH - Low-molecular weight heparin 

LPS - Lipopolysacharid 

MAHA  - Microangiopathi§s haemolytikus anaemia 

MCP - Membr§n kofaktor protein (CD46) 

Met 1606 - Methionin 1606 

MMACHC  - Methylmalonil aciduria ®s homocysteinuria 

NAC - N-acetilcisztein 

NEAK - Nemzeti Eg®szs®g¿gyi AlapkezelŖ 

OGY£I - Orsz§gos Gy·gyszer®szeti £lelmez®s-eg®szs®g¿gyi Int®zet 

PCR - Polimer§z l§ncreakci· 

PEX - Plasma exchange (plazmacsere) 

PLG - plazminog®n 

PNH - paroxysmalis nocturnalis haemoglobinuria 

RIPA - Ristocetin-induced platelet aggregation 

SARS-CoV-2 - severe acute respiratory syndrome coronavirus 2 

SLE - Sziszt®m§s lupus erythematosus 

SP-HUS - Streptococcus pneumoniae ï asszoci§lt HUS 

SSC - Sziszt®m§s sclerosis 

STEC-HUS - Shiga-toxin termelŖ Escherichia coli fertŖz®ssel kapcsolat hemolitikus ur®mi§s szindr·ma 

THBD - Thrombomodulin 

TMA - Trombotikus mikroangiop§tia 

TTP - Thromboticus thrombocytopeni§s purpura   

Tyr 1605 - Tirozin 1605 

ULVWF  - Ultranagy VWF 

USS - Upshaw-Schulman syndorme 

VTEC / STEC - Verotoxin/ Shiga-toxinproducing Escherichia coli 

VWF - Von Willebrand faktor  

 

3. Bizony²t®kok szintje 

A bizony²t®kok szintj®re haszn§lt besorol§si rendszert a fejlesztŖcsoport a GRADE n·menklat¼ra alapj§n 

dolgozta ki [193]. 

 

A szºvegben a fejlesztŖcsoport a tudom§nyos bizony²t®kok oszt§lyoz§s§ra, azok hiteless®g®nek ®s tudom§nyos 

al§t§masztotts§g§nak besorol§s§t a szºveges le²r§s ut§n tett z§r·jelben jelºlte, pl.: (A). A kºvetkezŖ szinteket 

haszn§lta a fejlesztŖcsoport: 

A evidencia (A) szint Tºbb randomiz§lt, kontroll§lt vizsg§laton vagy 

tanulm§nyok metaanal²zis®n alapul. Nem val·sz²nŤ, 

hogy tov§bbi kutat§si eredm®nyek v§ltoztatni fognak a 

bizony²t®k megb²zhat·s§g§n.  

 

B evidencia (B) szint Egy randomiz§lt, kontroll§lt vizsg§laton, vagy tºbb 

nem randomiz§lt egybeesŖ konkl¼zi·j¼ tanulm§nyon 

alapul. Val·sz²nŤ, hogy tov§bbi kutat§si eredm®nyek 

v§ltoztatni fognak a bizony²t®k megb²zhat·s§g§n, a 

bizony²t®k meg is v§ltozhat a jºvŖben. 

C evidencia (C) szint Csak olyan szakmai konszenzus t§masztja al§, amely 

szak®rtŖk egybehangz· v®lem®ny®n, 

esetbemutat§sokon vagy kisebb vizsg§latok 

eredm®nyein alapul. Nagyon val·sz²nŤ, tov§bbi 

kutat§si eredm®nyek v§ltoztatni fognak a bizony²t®k 
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megb²zhat·s§g§n, a bizony²t®k meg is v§ltozhat a 

jºvŖben.  

 

D evidencia (D) szint A hazai, szakmai konszenzuson alapul· szak®rtŖi 

v®lem®nyek rendszerbe illeszt®s®t szolg§lja.  

 

4. Aj§nl§sok rangsorol§sa 

Az aj§nl§sok rangsorol§s§ra alkalmazott rendszert a fejlesztŖcsoport a GRADE n·menklat¼ra alapj§n dolgozta 

ki [193]. 

 

A szºvegben a fejlesztŖcsoport az aj§nl§sok besorol§s§t a szºveges le²r§s ut§n tett z§r·jelben jelºlte, pl.: (1). A 

kºvetkezŖ szinteket haszn§lta a fejlesztŖcsoport: 

1, ErŖs (grade 1) ErŖs besorol§s¼ egy aj§nl§s, ha a klinikusok 

egyºntetŤen meg vannak gyŖzŖdve arr·l, hogy az 

aj§nl§s alapj§n a beteg eset®ben realiz§lhat· elŖny 

meghaladja (vagy nem haladja meg) a v§rhat· rizik·t 

vagy terhet. Az erŖs besorol§s¼ aj§nl§sok §ltal§nosan, 

minden beteg eset®n alkalmazhat·k, ®s megalapozottan 

haszn§lhat·k a kºvetkezŖ fogalmak: "aj§nlott" vagy 

"kell". 

2, Gyenge (grade 2) Gyenge besorol§s¼ egy aj§nl§s, ha a klinikusok 

v®lem®nye szerint az elŖny ®s a rizik·/teher 

kiegyenl²tett, vagy bizonytalans§g §ll fenn az ar§ny 

meg²t®l®s®vel kapcsoltban. Szint®n gyenge besorol§s¼ 

egy aj§nl§s, ha a beteg v®leked®se, preferenci§ja 

hat§ssal lehet a klinikai dºnt®sre. Gyenge besorol§s¼ 

aj§nl§sok csak kºr¿ltekintŖen alkalmazhat·k a klinikai 

dºnt®shozatal sor§n, ®s a kºvetkezŖ fogalmak 

haszn§lata javasolt ezekkel kapcsolatban: 

"megfontoland·", "javasolt" vagy "m®rlegelendŖ". 

Amennyiben az adapt§lt ir§nyelvek elt®rŖ besorol§si rendszert haszn§ltak, a hazai fejlesztŖcsoport a BCSH 

ir§nyelv [1] besorol§si rendszer®t vette §t ®s az egy®b adapt§lt ir§nyelvbŖl sz§rmaz· aj§nl§sokat is ennek alapj§n 

sorolt§k be. Amennyiben az adapt§lt ir§nyelvek egy-egy aj§nl§sra elt®rŖ fokozatot §llap²tanak meg, a 

fejlesztŖcsoport az alacsonyabb fokozat¼ aj§nl§sbesorol§st alkalmazza. 

 

V. BEVEZET£S 

1. A t®makºr hazai helyzete, a t®mav§laszt§s indokl§sa 

A thromboticus microangiopathi§k pathomechanizmus§nak megismer®s®t c®lz· kutat§sok az elm¼lt 

®vtizedekben jelentŖs eredm®nyt hoztak. A h§tt®rben zajl· molekul§ris mechanizmusok keres®se rutin 

gyakorlatt§ v§lt. Ezek eredm®ny®nek ismerete ma m§r elengedhetetlen a helyes kezel®si strat®gia 

megv§laszt§s§hoz. A TTP ®s a HUS egyar§nt a thrombotikus mikroangiopathi§k kºz® sorolhat·, sok 

hasonl·s§got mutat· klinikai syndroma. Kºzºs benn¿k a mikrovascul§ris thrombocyta aggreg§ci·, l®nyegesen 

elt®rŖ azonban ennek lokaliz§ci·ja, kiterjedts®ge ®s ennek megfelelŖen a klinikum. 

 

A hazai eg®szs®g¿gyi ell§t§sban a korszerŤ, kºlts®ghat®kony m·dszerek rendelkez®sre §llnak. Sz¿ks®gesnek 

l§tszik azonban, hogy az ell§t§sra szorul·k felkutat§s§t ®s bizony²t®kokon alapul· ell§t§s§t rendszerbe szedett 

eg®szs®g¿gyi szakmai ir§nyelv seg²tse, figyelembe v®ve azt is, hogy a kor§bban, ebben a betegs®gkºrben 2017. 

®vben ²rt eg®szs®g¿gyi szakmai ir§nyelv megjelen®se ·ta sz§mos, l®nyeges v§ltoz§s §llt be a betegs®gcsoporttal 

kapcsolatban, ²gy indokoltt§ v§lt egy teljesen ¼j eg®szs®g¿gyi szakmai ir§nyelv meg²r§sa. 

 

Tekintettel arra, hogy a trombotikus mikroangiop§ti§k nem bejelent®sre kºtelezett megbeteged®sek, valamint 

hogy a betegs®g k¿lºnbºzŖ form§inak pontos OENO k·dol§s§ra jelenleg nincs m·d, eddig nem k®sz¿lt 

szisztematikus felm®r®s a hazai epidemiol·giai helyzet meg§llap²t§s§ra. A Semmelweis Egyetem Belgy·gy§szati 

®s Hematol·giai Klinika F¿st Gyºrgy Komplement Diagnosztikai Laborat·riuma 2010 ·ta minden hazai 

eg®szs®g¿gyi ell§t· sz§m§ra biztos²tja a komplement ®s ADAMTS13 diagnosztikai m®r®seket, a 

laborat·riumban 2010 ·ta meg§llap²tott esetek sz§m§nak alakul§s§t mutatja be az 1. §bra. 2021. ®v v®g®ig 60 

komplement medi§lt at²pusos HUS beteget, ®s 201 ADAMTS13 deficiens TTP beteget diagnosztiz§ltak ebben a 
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laborat·riumban, ami 0,43 aHUS/®v/milli· lakos, illetve 1,43 TTP/®v/milli· lakos incidenci§nak felel meg, 

azonban a val·s incidencia adatok enn®l magasabbak lehetnek. 

1. §bra: A Semmelweis Egyetem Belgy·gy§szati ®s Hematol·giai Klinika F¿st Gyºrgy Komplement 

Diagnosztikai Laborat·rium§ban diagnosztiz§lt aHUS ®s TTP betegek sz§m§nak alakul§sa ®ves bont§sban. A 

gºrbe a kumulat²v esetsz§mok, a gºrbe fºl® ²rt sz§mok az adott ®vben diagnosztiz§lt esetek sz§m§t mutatj§k.  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

2. Felhaszn§l·i c®lcsoport 
 

Felhaszn§l·i c®lcsoport a hat·kºrben r®szletezett szakm§k orvosainak napi gyakorlat§hoz igyekszik az 

eg®szs®g¿gyi szakmai ir§nyelv a leg¼jabb bizony²t®kokra ®p¿lŖ aj§nl§sokat tenni. 

Tov§bbi t§gabb c®lcsoport, hogy az eg®szs®g¿gyi dºnt®shoz·k, ell§t§sszervezŖk r®sz®re §ttekinthetŖ 

ir§nyvonalat biztos²tson, amely a szolg§ltat§sok tervez®s®hez a leg¼jabb bizony²t®kokra ®p¿lŖ t§mpontot ny¼jt. 

Az eg®szs®g¿gyi szakmai ir§nyelv javasolhat· minden betegnek ®s azok hozz§tartoz·iknak, betegk®pviseletek ®s 

civil szervezetek sz§m§ra, akik az eg®szs®g¿gyi szakmai ir§nyelv elolvas§s§val ºsszefoglal· szakmai 

t§j®koztat§st kapnak a hazai ell§t§s l®p®seirŖl. 

 

3. Kapcsolat a hivatalos hazai ®s k¿lfºldi szakmai ir§nyelvekkel 

 

Eg®szs®g¿gyi szakmai ir§nyelv elŖzm®nye: 

Jelen fejleszt®s az al§bbi, lej§rt ®rv®nyess®gi idejŤ szakmai ir§nyelv t®m§j§t dolgozza fel. 

 

SzerzŖ: 

 

 

 

C²m: 

 

 

T²pusa: 

 

Azonos²t·: 

Emberi ErŖforr§sok Miniszt®riuma, Eg®szs®g¿gyi 

Szakmai Koll®gium Transzfuziol·gia ®s hematol·gia 

Tagozat 

 

Eg®szs®g¿gyi szakmai ir§nyelv A thrombotikus 

thrombocytopeni§s purpura (TTP) ®s a haemolytikus 

uraemi§s syndroma (HUS) kezel®s®rŖl. 

Klinikai eg®szs®g¿gyi szakmai ir§nyelv 
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Hat§lyos: 2017.01.24 - 2020.01.24. 

Jelen fejleszt®s a fenti eg®szs®g¿gyi ir§nyelv §tdolgoz§sa az elm¼lt ®vekben megjelent nemzetkºzi 

ir§nyelvekben ²rtak figyelembev®tel®vel. 

 

Kapcsolat k¿lfºldi szakmai ir§nyelv(ek)kel: 

Jelen ir§nyelv az al§bbi k¿lfºldi ir§nyelv(ek) aj§nl§sainak felhaszn§l§s§val k®sz¿lt.  
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Kapcsolat hazai eg®szs®g¿gyi szakmai ir§nyelv(ek)kel: 

Jelen ir§nyelv nem §ll kapcsolatban m§s hazai eg®szs®g¿gyi szakmai ir§nyelvvel. 

 

VI. AJĆNLĆSOK SZAKMAI R£SZLETEZ£SE 

BEVEZET£S 

A thromboticus microangiopathi§k pathomechanizmus§nak megismer®s®t c®lz· kutat§sok az elm¼lt 

®vtizedekben jelentŖs eredm®nyt hoztak. A h§tt®rben zajl· molekul§ris mechanizmusok keres®se rutin 

gyakorlatt§ v§lt. Ezek eredm®ny®nek ismerete ma m§r elengedhetetlen a helyes kezel®si strat®gia 

megv§laszt§s§hoz. A TTP ®s a HUS egyar§nt a thrombotikus mikroangiopathi§k kºz® sorolhat·, sok 

hasonl·s§got mutat· klinikai syndroma. Kºzºs benn¿k a mikrovascul§ris thrombocyta aggreg§ci·, l®nyegesen 

elt®rŖ azonban ennek lokaliz§ci·ja, kiterjedts®ge ®s ennek megfelelŖen a klinikum.  

A thromboticus microangiopathi§k feloszt§s§t a 2. §bra szeml®lteti. T²pusos ®letkor szerinti megjelen®s¿k az 1. 

t§bl§zatban l§that·. 

2. §bra: A thromboticus microangiopathi§k feloszt§sa [12]. 

 
 



Eg®szs®g¿gyi szakmai ir§nyelv         002168 

A thrombotikus thrombocytopeni§s purpura (TTP) ®s a haemolytikus uraemi§s syndroma (HUS) 

kezel®s®rŖl 

 

14 

 

THROMBOTIKUS THROMBO CYTOPENIĆS PURPURA (TTP) VAGY M OSCHCOWITZ 

SYNDROMA 

 

Incidencia 

Kor§bban 1/1 milli·ra becs¿lt®k [20], a legfrissebb adatok alapj§n az ®ves prevalencia kb. 10/1 milli·, az ¼j 

esetek elŖfordul§sa pedig 1-2/1 milli·ra tehetŖ [21]. Ez csak r®szben kºszºnhetŖ a k·rk®p jobb ismerts®g®nek, 

valamint a diagnosztikus krit®riumok enyh¿l®s®nek. A betegek kb. 2/3-a nŖ, a 30-40 ®ves koroszt§lyt ®rinti 

leggyakrabban, de b§rmely ®letkorban elŖfordulhat. 

 

A k·rk®p defin²ci·ja 

A thromboticus thrombocytopeni§s purpura a thromboticus microangiopathi§k kºz® tartoz· klinikai entit§s. A 

k·rk®pet Dr. Eli Moschcowitz ²rta le elŖszºr 1924-ben. A jellegzetes klinikai pent§d consumpti·s 

thrombocytopenia, fragmentocyt§s haemolyticus anemia, fluktu§l· idegrendszeri t¿netek, vese®rintetts®g ®s l§z 

egy¿ttes®bŖl §ll. A teljes pent§d azonban csak az esetek igen kis sz§zal®k§ban mutathat· ki [21], az elsŖ 3 t¿net 

1. t§bl§zat: TTP ®s HUS: ismert pathomechanizmus¼ k·rk®pek ®letkori megjelen®se [19]. 

Tipikus ®letkori 

kezdet 
Val·sz²nŤ diagn·zis Klinikum  A diagn·zist igazol· tesztek 

Đjsz¿lºttkort·l a 

felnŖtt korig 

 

 

 

Terhess®g 

 

Congenitalis TTP 

(Upshaw-Shulman sy) 

 

 

 

ôLate-onsetô USS 

s¼lyos s§rgas§g Ăburgundiò 

vizelet jelentŖsebb hematuria 

n®lk¿l, 

hasonl· t¿netek v®rrokonokn§l 

vagy testv®rekn®l, ¼jsz¿lºttkori 

hal§l 

magzati fejlŖd®si elmarad§s vagy  

magzati elhal§s (42%), vagy  

klinikai TTP a 3. trimesterben 

ADAMTS13 aktivit§s <10% 

ADAMTS13 inhibitor hi§nya 

ADAMTS13 g®nmut§ci· 

Đjsz¿lºttkor ï < 6 

h·napos ®letkor 

Methylmalonil 

aciduria-HUS 

(Cobalamin-C 

defektus) 

t§pl§l§si neh®zs®g, nºveked®si ®s 

fejlŖd®si elmarad§s, hypotonia 

 

hyperhomocysteinaemia, 

hypomethionaemia, 

methylmalonilaciduria, 

MMACHC mut§ci· 

Đjsz¿lºttkor  < 1-

2 ®ves ®letkor 

Diacylglycerol kinase 

epsilon mut§ci· 

(DGKE) 

hypertonia, hematuria, 

proteinuria, veseel®gtelens®g 

DGKE g®nmut§ci· 

< 2 ®v 

 

Pneumococcus-HUS 

(neuraminidase-HUS) 

l§z, invaz²v S. pneumoniae 

infekci·: pneumonia, meningitis, 

septicaemia (empyema, 

subduralis t§lyog) 

pozit²v direkt Coombs, 

T antig®n aktiv§ci·, 

pozit²v teny®szt®s (v®r, 

liquor),  

PCR 

> 6 h·nap ï < 5 

®v 

 

STEC-HUS 

(r®gebben D+HUS) 

Akut gastroenteritis, (v®res) 

hasmen®s az elm¼lt 2 h®tben 

STEC vagy Shigella dysenteriae 

endemi§s ter¿leten 

sz®kletteny®szt®s: MacConkey 

agar: 0157:H7,  

PCR: Shiga toxin 

sav·: anti-LPS antitestek 

Serd¿lŖ kort·l a 

felnŖtt korig 

 

Autoimmun-TTP hematol·giai t¿netek 

idegrendszeri t¿netek 

+ v§ltoz· m®rt®kŤ vese ®rintetts®g  

l§z 

ADAMTS13 aktivit§s <10% 

ADAMTS13 inhibitor 

Sz¿let®stŖl a 

felnŖtt korig 

Komplement-medi§lt 

aHUS 

hematol·giai t¿netek 

akut vesek§rosod§s t¿netei 

at²pi§ra utal· t¿netek (8. t§bl§zat) 

komplement C3, C4 

alternat²v-ºsszkomplement 

HF, BF, IF, MCP expresszi· 

anti-HF-antitest 

komplement genetikai 

vizsg§lat 

HUS: haemolytikus uraemi§s syndroma; TTP: thromboticus thrombocytopeni§s purpura; ADAMTS13: A 

desintegrin and metalloproteinase with a thrombospondin type 1 motif, member 13; MMACHC: methylmalonil 

aciduria ®s homocysteinuria; PCR: polimer§z l§ncreakci·; STEC: Shiga-toxin producing Escherichia coli; LPS: 

lipopolysacharid; HF: komplement H faktor; IF: komplement I faktor; BF: komplement B faktor; MCP: membr§n 

kofaktor protein (CD46) 

https://en.wikipedia.org/wiki/Eli_Moschcowitz
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(tri§d) j·val gyakoribb. A diagn·zis kimond§s§hoz elegendŖ a m§s okkal nem magyar§zhat· thrombocytopenia, 

fragmentocyt§s haemolyticus anemia (di§d) igazol§sa. A patol·giai tºrt®n®sek alapj§t a kiserekben zajl·, 

kontroll§latlan thrombocyta aggreg§ci·, disszemin§lt microthrombus (thrombocyt§t ®s von Willebrand faktort 

tartalmaznak) k®pzŖd®s adja. Mortalit§sa jelenleg kb. 5-20%, mely a 70-es ®vek elŖtt meghaladta a 90%-ot. 

Szerzett idiopathi§s, congenit§lis/famili§ris, valamint m§sodlagos form§i ismertek. A klinikai lefoly§s lehet egy 

epiz·dos vagy relab§l·. A hasonl· klinikai ®s laborat·riumi t¿netek miatt ï fŖleg a felnŖttirodalomban ï a HUS-

t·l kor§bban nem k¿lºn²tett®k el, hanem TTP/HUS vagy HUS/TTP n®ven nevezt®k a k·rk®pet. Ma azonban m§r 

tºrekedn¿nk kell a pontos diagn·zisra, mivel nem csak a pathomechanizmus, de a ter§pia is elt®rŖ. 

 

Pathomechanizmus 

Az ADAMTS13 (adistintegrin and metalloprotease with thrombospondin-1-like domains, member 13) 

metalloprote§z enzim aktivit§s§nak jelentŖs csºkken®s®t ®szlelt®k a betegek zºm®n®l [22, 23]. 

Az enzim ®lettani szerepe a von Willebrand faktor (VWF) lebont§sa; a Tyr1605 ®s Met1606 kºzºtti peptidkºt®st 

has²tja. Hi§ny§ban az endothelbŖl sz§rmaz· VWF has²t§sa nem kºvetkezik be, ¼gynevezett ultranagy VWF 

(ULVWF) multimerek ker¿lnek a kering®sbe. Ezek adhesivit§sa a norm§lis multimerek®n®l j·val nagyobb; 

ny²r·erŖ hat§s§ra a thrombocyt§k direkt aggreg§ci·j§t ind²tj§k el a kiserekben. Az enzimaktivit§s csºkken®s®t 

inhibitork®nt viselkedŖ IgG izot²pus¼ autoantitest (kb. 90%) vagy az enzimmŤkºd®s genetikusan meghat§rozott 

hib§ja (kb.10%) egyar§nt okozhatja. Ritk§n deficiens aktivit§s ellen®re inhibitor nem mutathat· ki, azonban a 

kezel®s hat§s§ra normaliz§l·d· ADAMTS13 aktivit§s egy®b, m®g nem tiszt§zott hat§smechanizmusra utal [21]. 

M§s esetekben az enzim relat²v ï konzumpci· r®v®n bekºvetkezŖ ï hi§ny§r·l lehet sz·. TTP-re a 10% alatti, 

Ădeficiensò (el®gtelen) enzimaktivit§s jellemzŖ; enyh®bb csºkken®s sz§mos k·rk®pben kimutathat·.  

Az ADAMTS13 enzimet dºntŖen a m§j termeli; g®nje a 9-es kromosz·m§n helyezkedik el, a q34-es locusban. 

Az enzim in vitro felez®si ideje kb. 1 h®t, in vivo mindºssze 2-4 nap. Ugyanakkor genetikai enzimhi§nyban, az 

enzim p·tl§sa FFP transzf¼zi·val j·val hosszabb, 1-4 hetes t¿netmentes §llapotot eredm®nyez. Az ellentmond§s 

h§tter®ben az enzim endothelhez kºtŖd®s®t felt®telezik, ez mintegy reservoirk®nt szolg§lna. ElŖzetes adatok 

szerint, ebben tal§n a CD36 receptornak [24] lenne szerepe. Fontos megjegyezni, hogy az ADAMTS13 

enzimaktivit§s hi§nya ºnmag§ban nem okoz TTP-t, csak a betegs®g kialakul§s§nak kock§zat§t nºveli. A 

folyamat elind²t§s§hoz diff¼z endothel aktiv§ci· vagy egy®b ind²t· mechanizmus is sz¿ks®ges. A leggyakoribb 

klinikai Ătriggerekò a (l®g¼ti, h¼gy¼ti, gastrointestin§lis) fertŖz®sek, a terhess®g, ®s a mŤt®tek. 

Az esetek kis sz§zal®k§ban az ADAMTS13 aktivit§s norm§lis, vagy alig csºkkent, ezek pontos 

pathomechanizmusa m®g nem tiszt§zott. A klinikai ®s a laborat·riumi t¿netek is jelentŖs §tfed®st mutathatnak az 

at²pusos haemolytikus uraemi§s syndrom§val, illetve a szekunder thromboticus microangiopathi§kkal. Fontos a 

pathomechanizmus mielŖbbi tiszt§z§sa, mert a ter§pia ma m§r elt®rŖ. Ehhez elengedhetetlen a csal§dra is 

kiterjedŖ, r®szletes anamn®zis felv®tele, a t§rsbetegs®gek ®s triggerek kutat§sa, tov§bb§ a kezel®s megind²t§sa 

elŖtti v®rmintav®tel (a molekul§ris mechanizmus tiszt§z§s§hoz, l§sd k®sŖbb). 

Đjabb klinikai adatok alapj§n az ADAMTS13 enzimnek fontos szerepe van az art®ri§s thrombosis elleni 

§ltal§nos v®delemben: nem TTP-s betegcsoportban a legals· quartilisbe esŖ ADAMTS13 aktivit§si ®rt®kek m§r 

nºvelhetik az akut ischaemi§s stroke kock§zat§t [25, 26].  

 

Klinikai t¿netek 

 

A TTP klinikuma nagyon sz²nes, a microthrombosisok okozta ischaemia lokaliz§ci·j§t·l f¿ggŖen sokf®le 

k·rk®pet ut§nozhat. A betegs®g §ltal§ban viszonylag hirtelen kezdŖdik, t²pusos prodrom§lis f§zis n®lk¿l.  

Hematol·giai t¿netek: 

ī Thrombocytopenia okozta t¿netek: m®g s¼lyos thrombocytopenia eset®n is ritka a s¼lyos v®rz®s: 
leggyakrabban a bŖrºn ®s a ny§lkah§rty§kon l§that· purpura, petechia; a gastrointestin§lis, 

nŖgy·gy§szati, szemfen®ki vagy egy®b v®rz®s ritkas§g. ElŖfordul, hogy az alacsony thrombocytasz§m 

ellen®re semmilyen v®rz®ses t¿net sem ®szlelhetŖ. 

ī Az intravascul§ris hemolysis t¿netei: icterus nincs vagy csak enyhe, a vizelet burgundi-barna. Ehhez a 

v§ltoz· m®rt®kŤ anaemia t¿netei t§rsulhatnak. A k·rk®p ritk§n indulhat ITP-hez hasonl·an, ilyenkor az 

anaemia ®s esetleg a fragmentocytosis is csak napokkal k®sŖbb jelenik meg. 

Neurol·giai t¿netek: 

Az esetek 70-80%-ban ®szlelhetŖk. Gyakori ®s jellegzetes a heves fejf§j§s (bevezetŖ t¿netk®nt is elŖfordul) ®s a 

fluktu§l· tudatzavar, gyakran ®szlelhetŖ aphasia, g·ct¿netek ®s gºrcsºk is elŖfordulhatnak. A t¿netek gyakran 

Ămozognakò ®s sokszor nem kºthetŖk egy g·choz, de ritk§n t²pusos stroke is lehets®ges. 
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Gastrointestin§lis t¿netek: 

Az epigastri§lis f§jdalom, h§nyinger, h§ny§s gyakori t¿net, a hasmen®s ritka. A pancreatitis kiv§lt· okk®nt ®s 

szºvŖdm®nyk®nt egyar§nt elŖfordul. 

Veset¿netek: 

A k·ros vizeletlelet (proteinuria, mikroszk·pos haematuria, haemoglobinuria) nagyon gyakori, de a 

vizeletelt®r®s hi§nyozhat vagy akut tubul§ris nekr·zist ut§nozhat. A francia munkacsoport adatai alapj§n az 

ADAMTS13 deficiens betegek dºntŖ tºbbs®g®nek az indul· kreatinin ®rt®ke <200 mikromol/L [27]. Az akut 

vesek§rosod§s (AKI) pontos meg²t®l®s®t l§sd k®sŖbb, a 7. t§bl§zatban, az AKI m®rt®k®re ®s dinamik§j§ra a 

kreatinin emelked®s illetve a diuresis alakul§sa adhat t§mpontot. Ritka az AKI 3. st§dium (failure) bekºvetkezte. 

Cardiovascul§ris t¿netek: 

Sz²vel®gtelens®g, ritmuszavar, akut myocardi§lis infarctus, hypertonia b§r nem gyakoriak, elŖfordulhatnak. 

L§z: 

A pent§d r®sze, nem fertŖz®ses eredetŤ. L§z eset®n az esetleges fertŖz®st azonban mindig fel kell kutatni ®s 

kezelni kell, mert szerepe lehet a k·rk®p kiv§lt§s§ban ®s fenntart§s§ban is. 

Egy®b t¿netek: 

A TTP az eg®sz szervezetre kiterjedŖ folyamat, ez®rt b§rmely szerv ®rintett lehet, a m§j (elsŖdlegesen a m§j 

termeli az ADAMTS13 enzimet) ®s a t¿dŖ azonban tºbbnyire megk²m®lt. Az esetek egy r®sz®ben kialakul· 

k·ma miatt a betegek tºbb mint 10%-a szorul g®pi l®legeztet®sre. 

A TTP k·rism®z®se nem mindig egyszerŤ. Egyes esetekben a t¿netek soksz²nŤs®ge, m§skor ®ppen ellenkezŖleg, 

a t¿netszeg®ny megjelen®s, ITP-re, Evans szindr·m§ra (ITP ®s autoimmun haemolytikus anaemia) eml®keztetŖ 

klinikai k®p lehet f®lrevezetŖ. Ischaemi§s t¿netek (stroke, myocardi§lis infarctus, Ăakut hasò stb.) nemcsak 

megelŖzhetik a jellegzetes hematol·giai elt®r®seket, de uralhatj§k is a klinikai k®pet. 

 

Diagn·zis 

A TTP klinikai diagn·zis§nak meg§llap²t§s§hoz ®s a ter§pia megkezd®s®hez mindm§ig elegendŖ a m§s okkal 

nem magyar§zhat· thrombocytopenia ®s a mikroangiopathi§s hemolytikus anaemia (di§d) igazol§sa. A 

k·rism®z®shez ®s a kezel®s azonnali megkezd®s®hez sz¿ks®ges laborat·riumi vizsg§latokat a 2. t§bl§zat, a 

differenci§ldiagn·zishoz ®s az optim§lis ter§pia kiv§laszt§s§hoz sz¿ks®ges vizsg§latokat a 3. t§bl§zat, a 

legfontosabb elk¿lºn²tendŖ k·rk®peket pedig a 4. t§bl§zat tartalmazza. 

 

Aj§nl§s1 

A kezel®s elind²t§s§hoz sz¿ks®ges klinikai diagn·zisnak az anamn®zisen, a klinikai t¿neteken, a fizik§lis 

vizsg§laton ®s a 2. t§bl§zatban felt¿ntetett rutin laborvizsg§latok eredm®nyein kell alapulnia [1]. (1A) 

 

2. t§bl§zat: A thromboticus microangiopathi§k (TTP ®s HUS) meg§llap²t§s§hoz ®s az azonnali kezel®s 

megkezd®s®hez sz¿ks®ges, s¿rgŖss®ggel elv®gzendŖ vizsg§latok [1]. ®s l§sd 5. t§bl§zat is 

A diagn·zishoz sz¿ks®ges JellemzŖ ®rt®k  

direkt Coombs teszt negat²v 

teljes v®rk®p  
thromboctopenia (TTP<30 G/l; HUS <150 G/l), 

anaemia, reticulocytosis 

perif®ri§s kenet 
fragmentocytosis + magvas vºrºsv®rsejtek, spherocyt§k, polychromasia 

basophil pettyezetts®g 

se-haptoglobin alacsony/m®rhetetlen¿l alacsony 

se-indirekt bilirubin norm§lis/enyh®n k·ros/ritk§n emelkedett 

Lakt§t-dehidrogen§z (LDH) magas (leggyakrabban 1000-5000 IU/l) 

transzamin§zok norm§lis/enyh®n k·ros 

szŤrŖ coagulogram (PT, APTI, 

fibrinog®n) 
norm§lis/enyh®n k·ros 
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Kreatinin emelked®s 

TTP: gyakran m®rs®kelt, kreatinin 200 mikromol/L alatt marad 

HUS: gyakran jelentŖs, az akut vesek§rosod§s m®rt®k®nek pontos 

meg²t®l®s®t l§sd 7. t§bl§zatban  

troponin norm§lis/v§ltoz· m®rt®kŤ emelked®s 

C-reakt²v protein (CRP) norm§lis/enyh®n k·ros 

procalcitonin norm§lis/enyh®n k·ros (veseel®gtelens®g: magas) 

teljes vizelet v§ltoz· m®rt®kŤ hemoglobinuria, proteinuria, (mikro)hematuria 

 

Aj§nl§s2 

A k·reredetet tiszt§zand·, a 3. t§bl§zatban felsorolt vizsg§latokhoz a v®rmint§kat az 1. plazmacsere vagy 

plazma transzf¼zi· elŖtt kell levenni [194] ®s sz¿ks®g eset®n megfelelŖ kºr¿lm®nyek kºzºtt t§rolni, a 

laborat·riumba k¿ldeni, vagy ï a beteg §thelyez®se eset®n ï a beteggel egy¿tt tov§bb k¿ldeni [1]. (1B) 

 

3. t§bl§zat: A thromboticus microangiopathi§k (TTP ®s HUS) differenci§ldiagn·zis§hoz ®s a c®lzott ter§pia 

kiv§laszt§s§hoz sz¿ks®ges vizsg§latok [1, 12-14, 17, 28-30]. 
A differenci§ldiagn·zishoz ®s a ter§pia 

megv§laszt§s§hoz sz¿ks®ges vizsg§latok 
Megjegyz®s 

terhess®gi teszt sz¿lŖk®pes kor¼ nŖk eset®ben 

szem®szet, fundusvizsg§lat Malignus hypertonia gyan¼jakor  

vesebiopszia ha kivitelezhetŖ, szºvettani vizsg§lat 
A TMA v®gleges diagn·zis§nak al§t§maszt§s§hoz, 

a vesek§rosod§s reverzibilit§s§nak meg²t®l®s®hez 

virol·gia (HIV, hepatitis A/B/C/E, CMV, EBV, +/- 

egy®b) 

a ter§pia megkezd®se elŖtt kell a v®rmint§t levenni 

®s elk¿ldeni a laborat·riumba 

szŤrŖvizsg§lat autoimmun betegs®g ir§ny§ban (RF, 

ANA, dsDNA, ENA szŤr®s, C3, C4, lupus 

antikoagul§ns, antifoszfolipid antitestek, 

akut vesek§rosod§s eset®n: ANCA, anti-GBM is 

a ter§pia megkezd®se elŖtt kell a v®rmint§t levenni 

®s elk¿ldeni a laborat·riumba  

ADAMTS13 aktivit§s, antig®n, inhibitor, genetika 

a ter§pia megkezd®se elŖtt kell a v®rmint§t levenni 

®s a szaklaborat·rium elŖ²r§sa szerint t§rolni vagy 

ek¿ldeni a laborat·riumba 

komplement szŤrŖvizsg§lat + komplement-genetika + 

§raml§si cytometria (CD46) 

a ter§pia megkezd®se elŖtt kell a v®rmint§t levenni 

®s a szaklaborat·rium elŖ²r§sa szerint t§rolni vagy 

elk¿ldeni a laborat·riumba 

sz®klet teny®szt®s + verotoxin PCR 
hasmen®s a k·rk®p jelentkez®sekor vagy az azt 

kºzvetlen¿l megelŖzŖ 1-2 h®tben 

kobalamin anyagcsere vizsg§lata (plazma homocisztein, 

plazma + vizelet metilmalonsav, B12-vitaminszint, 

genetika) 

gyermekekn®l mindig, fiatal felnŖttekn®l 

hyperhomocysteinaemia eset®n javasolt elv®gz®se 

 

Aj§nl§s3 

Minden, klinikailag TTP -nek tartott esetben el kell v®gezni ï legal§bb az elsŖ plazmacsere/plazma 

transzf¼zi· elŖtti v®rmint§b·l ï az ADAMTS13 aktivit§s ®s inhibitor meghat§roz§st [1]. (1B) 
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4. t§bl§zat: A TTP ®s HUS differenci§ldiagn·zisa sor§n kiz§rand· legfontosabb k·rk®pek [1, 12-14, 17, 28-

30]. 

Immunthrombocytopenia 

Autoimmun haemolyticus anaemia 

Evans-syndroma (autoimmun haemolyticus anaemia ®s thrombocytopaenia) 

Disszemin§lt intravascularis coagulatio 

(Pre)eclampsia, HELLP syndroma 

Kobalamin C hi§ny (gyermek, fiatal felnŖtt), B12-vitamin hi§ny (felnŖtt) 

Szekunder thromboticus microangiopathi§k (l§sd 11. t§bl§zat) 

Thrombocytopenia ®s/vagy haemolysis egy®b okai 

 

Klinikai k·rform§k 

 

Congenit§lis/famili§ris TTP (cTTP)-Upshaw-Schulman syndroma (USS) [31]. 

H§tter®ben az ADAMTS13 enzim homozygota vagy dupla heterozygota g®nmut§ci·ja §ll (eddig >150 mut§ci·t 

²rtak le); az ºrºkl®smenet autosz·m recessz²v. Az ºsszes TTP-s eset <10%-a tartozik ebbe a csoportba. 

S¼lyosabb korai ®s enyh®bb k®sŖi kezdetŤ klinikai form§i ismertek. Ut·bbi halmozott elŖfordul§s§t ®szlelt®k a 

terhess®g sor§n [32]. 

 

Aj§nl§s4 

Đjsz¿lºttkorban jelentkezŖ, s¼lyos s§rgas§g eset®n USS-re is gondolni kell. ElŖfordul, hogy a klinikai 

megjelen®s gyermek-, vagy ak§r felnŖttkorra tol·dik [1]. (1A) 

Aj§nl§s5 

Gyermek- vagy fenŖttkorban jeletkezŖ, tiszt§zatlan eredetŤ thrombocytopenia eset®n USS-re is gondolni 

kell [1]. (1B) 
A legs¼lyosabb esetek ¼jsz¿lºttkorban kezdŖdnek; jellegzetes klinikai megjelen®si form§i a s¼lyos ¼jsz¿lºttkori 

s§rgas§g, ®s a congenit§lis thrombocytopenia. Kr·nikus, ciklikus, visszaes®sekkel tark²tott k·rlefoly§s¼ cTTP-

k®nt zajlik. Jellegzetes periodicit§st mutat, a Ăshubokò §ltal§ban 3-4 hetente jelentkeznek. Ismertek mono-, 

oligosymptom§s form§k is. A gyermekkori t¿netek enyh®k, ITP-re vagy at²pusos (Coombs-negat²v) Evans-

syndrom§ra eml®keztethetnek, a jellegzetes klinikum csak fiatal felnŖtt korban bontakozik ki, terhess®g, 

infekci·, alkohol abusus, mŤt®t, vakcin§l§s, stressz stb. hat§s§ra. Ritk§n az elsŖ epiz·d jelentkez®s®nek idŖpontja 

ak§r 50 ®ves korig is kitol·dhat [1]. A betegekn®l fejf§j§s, migr®n, hasi f§jdalom gyakori t¿net lehet, mely 

norm§l v®rk®p param®terek mellett is jelentkezhet ®s plazma ter§pi§ra j·l reag§lhat [33]. 

 

Aj§nl§s6 

Az USS diagn·zisa a 10% alatti ADAMTS13 enzimaktivit§s, az inhibitor konzekvens hi§nya alapj§n 

§ll²that· fel. Az ADAMTS13 g®n homozygota vagy compound heterozygota mut§ci·j§nak igazol§s§val a 

diagn·zis megerŖs²thetŖ [1]. (1A) 

Aj§nl§s7 

Az USS elsŖfok¼ v®rrokonain§l t¿netmentess®g eset®n is gondolni kell a k·rk®p lehetŖs®g®re ï 

ADAMTS13 szŤrŖvizsg§lat aj§nlott, k¿lºnºsen terhess®g eset®n [1, 32]. (1D) 

Egyes mut§ci·k eset®ben a felnŖttkori vagy kifejezetten terhess®g alatti megjelen®s a jellemzŖ [32]. Ezeket el 

kell k¿lºn²teni a szerzett autoimmun k·rform§t·l, a nem normaliz§l·d·, deficiens (<10%) ADAMTS13 

aktivit§s, az enzim elleni antitest/inhibitor konzekvens hi§nya, ®s a t¿netmentes idŖszakokban a kering®sben 

kimutathat· ULVWF multimerek alapj§n. A genetikai vizsg§lat megerŖs²theti a diagn·zist. Az elsŖfok¼ 

v®rrokonok szŤrŖvizsg§lata klinikai t¿netek hi§ny§ban is javasolt. 

 

Szerzett, autoimmun TTP (iTTP) 

A famili§ris form§n§l j·val gyakoribb, leggyakrabban autoimmun mechanizmuson alapul, ADAMTS13 

enzimhi§ny alakul ki g§tl· autoantitestek jelenl®te miatt. Ez®rt ma m§r autoimmun TTP-nek is h²vj§k (a rºvid²t®s 

az immunol·giai pathomechanizmusra utal, iTTP). Akut (egy epiz·dos) vagy kr·nikus relab§l· (intermitt§l·) 

form§k ismertek. Ut·bbiban a shubok rendszertelen¿l kºvetik egym§st. 



Eg®szs®g¿gyi szakmai ir§nyelv         002168 

A thrombotikus thrombocytopeni§s purpura (TTP) ®s a haemolytikus uraemi§s syndroma (HUS) 

kezel®s®rŖl 

 

19 

Az ut·bbi idŖben egyre sz®lesebb kºrben elfogadott, hogy iTTP-nek csak az anti-ADAMTS13 inhibitoros 

autoantitestek okozta ADAMTS13 deficiencia talaj§n kialakult TMA csoportot h²vj§k [2]. A pontos 

pathomechanizmus tiszt§z§sa fontos, mert a c®lzott ter§pi§k a molekul§ris mechanizmus szerint v§lasztand·k.  

A kor§bban klinikailag idiopathi§snak tartott TTP-s betegcsoporton bel¿l, ellentmond·ak a deficiens 

ADAMTS13 aktivit§s gyakoris§g§ra vonatkoz· adatok. Sz§mos tanulm§ny szerint az idiopathi§s TTP-s betegek 

kºzel 100%-a tartozik ebbe a csoportba, a k·rk®p kezdetekor kb. 90%-ukn§l, a k®sŖbbiekben m®g magasabb 

ar§nyban mutathat· ki inhibitor a kering®s¿kben [11]. Ezzel szemben, fŖleg r®gebbi tanulm§nyokban sz§mottevŖ 

a nem-ADAMTS13 hi§nyos betegek ar§nya ï r§ad§sul, ezek a betegek is reag§lnak a plazmacser®re [34, 35]. Ez 

ut·bbi betegcsoportra a plazmacser®re adott rosszabb v§lasz, magasabb mortalit§s, de alacsony relapszus r§ta 

jellemzŖ [36]. EgyelŖre nem eldºntºtt, hogy ez ut·bbi betegcsoport az idiopathi§s TTP ismeretlen (nem 

ADAMTS13) mechanizmus¼ alcsoportj§t k®pezn®, vagy ï a jelenleg m®g nem tiszt§zott pathomechanizmus 

alapj§n ï ink§bb az aHUS vagy a secunder TMA kºr®be lenn®nek sorolhat·k [28, 37]. 

Az ADAMTS13-hi§nyos iTTP ®s a HUS, klinikai elk¿lºn²t®s®re ma m§r az al§bbi 2 score rendszer is 

haszn§lhat· [3]: a French score [27] ®s a PLASMIC score [38]. A k®t score rendszer az MCV kiv®tel®vel azonos 

param®tereket vesz figyelembe (5. t§bl§zat). 

 

Aj§nl§s8 

Az iTTP klinikai  diagn·zisa a French vagy PLASMIC pontrendszerek haszn§lat§val is fel§ll²that·, ha 

ADAMTS13 aktivit§s m®r®s nem ®rhetŖ el [27, 38]. (2B) 

 

5. t§bl§zat: a PLASMIC score [38] ®s a FRENCH score [27]. 

Labor vizsg§lat PLASMIC score FRENCH score 

Thrombocytasz§m <30 G/L (+1) <30 G/L (+1) 

Serum kreatinin szint <176,84 ɛmol/L (+1) <199,83 ɛmol/L (+1) 

Haemolysis jele (a kºvetkezŖk kºz¿l legal§bb 

1 jelenl®te) 
(+1) *  

indirekt bilirubin >34,2 ɛmol/L 

  reticulocytasz§m >2,5% 

nem detekt§lhat· haptoglobin 

Nem volt akt²v tumor az elm¼lt ®vek 

anamn®zis®ben 
(+1) *  

Nincs szolid szerv vagy Ŗssejt transzplant§ci· 

az anamnesiben 
(+1) *  

INR <1,5 (+1) *  

MCV <90 fL (+1) NA 

10% alatti ADAMTS13 aktivit§s 

val·sz²nŤs®ge: 

0-4 pont: 0-4% 

5 pont: -24% 

6-7 pont: 62-82% 

0 pont: 2% 

1 pont: 70% 

2 pont: 94% 

Minden t®telre 1 pont (+1) adhat·; INR, nemzetkºzi normaliz§lt ar§ny; MCV, §tlagos korpuszkul§ris ®rt®k; 

SCT, Ŗssejt -transzplant§ci·; 

*A French score TMA-ban akkor haszn§lhat·, ha fragmentocyt§s haemolysis mellett nem szerepel az 

anamn®zisben tumor, transzplant§ci· ®s nem igazolhat· disszemin§lt intravascularis koagul§ci·. Ezek 

alapkrit®riumok ®s k¿lºn pont ezekre a French scorban nem j§r. A French score eredetileg az antinucle§ris 

factort is tartalmazta. 

NA: az MCV-t a French score nem tartalmazza. 

M§sodlagos (secunder) TTP 

R®szletesen a szekunder HUS-sal egy¿tt, a k®sŖbbiekben t§rgyaljuk (11. t§bl§zat). 
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Ter§pia 

ADAMTS13 deficienci§val kapcsolt TTP-ben a ter§pia c®lja az enzimaktivit§s p·tl§sa, helyre§ll²t§sa. 

Genetikailag determin§lt hi§ny eset®n substituci·s ter§pia, ADAMTS13 ellenes ellenanyag jelenl®te eset®n az 

inhibitort elt§vol²t· ®s az enzimmŤkºd®st p·tl· plazmacsere, valamint az inhibitor ¼jra termelŖd®s®t g§tl· 

immunoszuppressz²v ter§pia indokolt. 

 

A congenit§lis/famili§ris cTTP kezel®se [1, 11, 31]. 

 

Aj§nl§s9 

A kezel®sre plazmater§pia (plazma transzf¼zi· vagy ritk§n plazmacsere) vagy a plazmater§pia el nem 

®rhetŖs®ge vagy kontraindik§ci·ja eset®n ADAMTS13 aktivit§ssal rendelkezŖ VIII. faktor k®sz²tm®ny 

egyar§nt haszn§lhat·. A d·zist ®s a kezel®si frekvenci§t ¼gy kell be§ll²tani, hogy a beteg 

thrombocytasz§ma stabilan 150 G/l felett maradjon [1, 11, 31]. (1B) 

 

Aj§nl§s10 

Ism®tlŖdŖ plasma respons²v fejf§j§s, letargia, hasi panasz eset®n a prophylactikus plazmater§pia 

m®rlegelendŖ norm§lis v®rk®p param®terek eset®n is [33]. (2B) 

 

Aj§nl§s11 

Terhess®g alatt prophylaktikus plazmater§pa javasolt [4]. (1C) 

 

Aj§nl§s12 

A beteget fel kell vil§gos²tani a prophylaktikus plazma ter§pia lehetŖs®g®rŖl, v§rhat· elŖny®rŖl ®s 

lehets®ges mell®khat§sair·l [33]. (1D) 

 

Aj§nl§s13 

Az USS kezel®se ®s gondoz§sa a TTP kezel®s®ben tapasztalt onkohematol·giai (gyermek) vagy 

hematol·giai (felnŖtt) hematol·giai kºzpontban kell, tºrt®njen [1]. (1A) 

 

A kezel®s tºrt®nhet FFP-vel vagy v²rusinaktiv§lt gy§ri plazmak®sz²tm®nnyel (pooled plasma, hum§n, solvent-

detergent treated). Az alkalmank®nti d·zis 10-15 ml/kg, §ltal§ban 1-3 hetenk®nt. Az adagol§s gyakoris§g§t 

egy®nileg kell be§ll²tani, ¼gy, hogy a thrombocytasz§m 150 G/l feletti tartom§nyban maradjon. Plazmacsere 

§ltal§ban felesleges. Mivel nincs inhibitor, immunszuppressz²v kezel®sre sincs sz¿ks®g. Terhess®g eset®n a 

plazma profilaxis jav²tja az anya ®s a magzat ®letkil§t§sait [32]. Hematol·giai t¿netek hi§ny§ban is javasolhat· a 

prophylaktikus plazma ter§pia be§ll²t§sa, ha a betegnek gyakori ism®tlŖdŖ fejf§j§sa, letargi§ja, hasi f§jdalma van, 

mely plazma ad§s§ra j·l reag§l. Ez®rt a betegekn®l ®szlelt norm§l thrombocytasz§m nem jelent felt®tlen¿l teljes 

klinikai remisszi·t. A fent eml²tett klinikai t¿neteken k²v¿l a szervk§rosod§si markerek ®s a vizelet 

protein/kreatinin h§nyados emelked®se jelezheti a folyamat szubklinikai aktivit§s§t. [33]. A prophylaktikus 

plazma ter§pia csºkkenti a cerebrovascularis incidensek elŖfordul§s§t, ez®rt alkalmaz§sa a teljesen t¿netmentes 

betegek eset®n is sz·ba jºhet [33].  

Plazma intolerancia eset®n alternat²v kezel®sk®nt alkalmazhat· ADAMTS13 aktivit§st tartalmaz·, ¼gynevezett 

intermedier tisztas§g¼ VIII. faktor [39] is, vagy ¼jabban nagy tisztas§g¼ VIII. faktor k®sz²tm®ny is [40]. Ezek 

elŖnye a v²rusbiztons§g mellett a kis t®rfogat, vagyis a folyad®kterhel®s hi§nya, de a k®sz²tm®nyek ingadoz· 

ADAMTS13 tartalma miatt a hat®konys§guk is v§ltoz· lehet, ez®rt egyre kev®sb® javasolj§k [4]. 

 

Az autoimmun iTTP kezel®se [1, 11, 28]. 
 

Aj§nl§s14 

Az iTTP s¿rgŖss®gi kezel®st ig®nyel [1]. (1A) 
 

Aj§nl§s15 

iTTP alapos gyan¼ja eset®n, a felnŖtt beteget a ter¿letileg illet®kes, apheresis kºzponttal ®s haematol·giai 

oszt§llyal rendelkezŖ k·rh§zba kell §thelyezni. Ha ez b§rmely okb·l nem siker¿l, akkor telefonon kell 

felvenni a kapcsolatot a hematol·giai oszt§llyal ®s a beteg kezel®s®rŖl az §thelyez®sig naponta kell 

konzult§lni [6]. (1D) 

iTTP alapos gyan¼ja (French score 2, l§sd fent, 5. t§bl§zat) eset®n a beteget a lehetŖ legrºvidebb idŖn bel¿l 24 

·r§s apheresis szolg§lattal rendelkezŖ haematol·giai kºzpontba kell k¿ldeni; ha a beteg nem sz§ll²that·, akkor 

mobil PEX-et kell k®rni. Ebben az esetben azonban naponta telefonos konzilium sz¿ks®ges a ter¿letileg illet®kes 

haematol·giai centrummal.  
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ElsŖdleges ter§pia 

 

Aj§nl§s16 

A plazmacser®t 4-8 ·r§n bel¿l meg kell kezdeni [1]. (1B) 

 

Aj§nl§s17  

Ha a plazmacsere b§rmely okb·l nem siker¿l, plazma transzf¼zi·t kell adni [41, 42]. (1C) 

 

Aj§nl§s18 

A plazmacser®t a 6. t§bl§zatban foglaltak szerint kell v®gezni [1]. (1B) 

6. t§bl§zat: A plazmacsere gyakorlata TTP-ben [1]. 

ī Volumen: 1,5 plazmavolumen/nap (kezdetben) 

1,0 plazmavolumen/nap (az §llapot stabiliz§l·d§s§t kºvetŖen) 

ī Szubsztit¼ci·s folyad®k: FFP (>50%) 

ī Frekvencia: naponta 

ī V®gpont: haematol·giai remisszi·* 

*  Minimum 2 egym§st kºvetŖ napon > 150 G/l-n®l magasabb thrombocytasz§m, 

   haemolysis jele n®lk¿l, emelkedŖ vagy norm§lis haemoglobin ®rt®k mellett. 

 

Aj§nl§s19 

Kritikus §llapot eset®n vagy amennyiben a beteg §llapota a megkezdett ter§pia ellen®re romlik (pl. g®pi 

l®legeztet®s v§lik sz¿ks®gess®, ¼j neurol·giai, cardi§lis t¿net jelenik meg, stb.) javasolt a plazmater§pia 

intenzit§s§t (a plazmacsere volumen®t ®s/vagy a plazmacsere gyakoris§g§t) nºvelni [1, 43, 44]. (2B) 

 

A beteg kezel®s®t lehetŖs®g szerint azonnal, de legk®sŖbb 4-8 ·r§n bel¿l [1] meg kell kezdeni. Az anamnesztikus 

adatok, a klinikai t¿netek, a standard fizik§lis vizsg§lati lelet, ®s a 2. t§bl§zatban jelzett laborvizsg§latok 

eredm®nye alapj§n fel§ll²tott klinikai diagn·zis vagy annak alapos gyan¼ja (French score 2, l§sd 5. t§bl§zat) 

elegendŖ a ter§pia elind²t§s§hoz. A kontroll§lt adatok [41, 42] alapj§n tov§bbra is elsŖdlegesen v§lasztand· 

kezel®s a plazmacsere (PEX), jellemzŖit a 6. t§bl§zatban foglaltuk ºssze.  

A plazmacser®hez centrifug§lis elven mŤkºdŖ k®sz¿l®ket aj§nlott [1] haszn§lni, ugyanakkor a gyermek-dial²zis 

§llom§sokon filtr§ci·s k®sz¿l®kekkel nemzetkºzileg is kedvezŖ tapasztalatokr·l sz§molnak be [45]. A kezel®st 

1,5 plazmavolumen/nap intenzit§ssal kell kezdeni, ez 1 plazmavolumen/nap-ra csºkkenthetŖ az §llapot 

stabiliz§l·d§sakor. Amennyiben a beteg §llapota a megkezdett ter§pia ellen®re romlik (pl. g®pi l®legeztet®s v§lik 

sz¿ks®gess®, ¼j neurol·giai vagy cardi§lis t¿net jelenik meg, stb.), a PEX sŤrŤbben, naponta k®tszer ism®telhetŖ 

[1, 43, 44] (ezt jelenleg a NEAK nem finansz²rozza). Ez ut·bbi kiv§lt§s§ra a PEX-ek kºzºtt nagyon lassan adott, 

kºzel folyamatos FFP inf¼zi· (10-15 ml/kg) adhat·, ha a beteg kering®se ezt elviseli. Ut·bbival a D®l-pesti 

Centrumk·rh§zban kedvezŖ tapasztalatokat szerezt¿nk. 

A szubsztit¼ci·s folyad®k hazai kºr¿lm®nyek kºzºtt jelenleg FFP vagy kryofel¿l¼sz· (ha hozz§f®rhetŖ), de a 

nemzetkºzi guideline-oknak [1, 14, 29] ®s gyakorlatnak megfelelŖen k²v§natos lenne v²rusinaktiv§lt plazma 

alkalmaz§sa a rendk²v¿l nagy donor-expoz²ci· miatt. A v²rusinaktiv§l§s tºbbf®le m·don v®gezhetŖ, pl. solvens-

detergens (SD), metil®nk®k, amotosalen-UVA, illetve riboflavin-UV kezel®ssel. Az SD plazma protein S ®s 

alpha2-antiplasmin tartalma alacsonyabb, ennek ellen®re klinikai vizsg§latban az FFP-vel egyen®rt®kŤnek 

bizonyult [46]. Hasonl·an j·l szerepelt az amotosalen-UVA-FFP is [47], m²g a metil®nk®k-UVA-FFP 

hat®konys§ga v§ltoz· volt [48]. A riboflavin-UV-FFP alkalmaz§s§r·l TTP-ben m®g nincs adat. A plazmacsere 

elsŖ fel®ben az FFP helyett 5%-os albumin is adhat· [49], de a szubsztit¼ci·s folyad®k legal§bb 50%-a FFP kell 

legyen. 

 

Aj§nl§s20 

A plazmacser®t a haematol·giai remisszi· el®r®s®ig (egym§st kºvetŖ minimum 2 napon thrombocytasz§m 

>150 G/l, haemolysisre utal· jel nincs, emelkedŖ vagy norm§lis haemoglobin szint) naponta kell ism®telni 

[1]. (1A) 
 

Aj§nl§s21 

A haematol·giai remisszi· el®r®sekor nem aj§nlott a plazmacsere gyakoris§g§nak fokozatos csºkkent®se 

(tapering) [1, 49]. (2B)  
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Aj§nl§s22 

A haematol·giai remisszi· el®r®s®t kºvetŖ legal§bb 1 h·napig szoros obszerv§ci· sz¿ks®ges, az ellenŖrz®s 

gyakoris§g§t egy®nileg kell meghat§rozni. (1D) 

 

Aj§nl§s23 

Folyamatosan roml· vagy k·ross§ v§l· thrombocytasz§m eset®n a plazmacsere folytat§sa javasolt az 

§llapot stabiliz§l·d§s§ig, illetve a haematol·giai remisszi· el®r®s®ig [1]. (1B) 

 

A thrombocytasz§m normaliz§l·d§sakor a nem javul· anaemia, reticulocytosis a haemoglobin emelked®se 

n®lk¿l, tov§bbra is alacsony haptoglobin szint ®s el®gtelen ADAMTS13 aktivit§s, ak§r a norm§l tartom§nyon 

bel¿l ¼jra csºkkenni kezdŖ thrombocytasz§m a k·rfolyamat t¿neteket nem okoz· aktivit§s§t jelezheti, ez®rt a 

beteg fokozott obszerv§ci·t ig®nyel. Haematol·giai remisszi· (2 egym§st kºvetŖ napon thrombocytasz§m >150 

G/l ®s emelkedŖ vagy norm§lis haemoglobin ®rt®k) el®r®sekor fenn§ll· neurol·giai, vagy ren§lis 

maradv§nyt¿netek a kezel®s folytat§s§t §ltal§ban nem indokolj§k. A haematol·giai remisszi· el®r®sekor a PEX 

frekvenci§j§nak fokozatos csºkkent®se (a hirtelen elhagy§s helyett) nem csºkkenti a relapszus kock§zat§t [49]. 

A PEX ºnmag§ban nem csºkkenti, ink§bb fokozza az ADAMTS13 ellenes ellenanyag k®pzŖd®st, ez®rt tart·s 

remisszi· csak az immunszupressz²v kezel®s egy¿ttes alkalmaz§s§t·l v§rhat· (l§sd k®sŖbb). 

Roml· leletek eset®n (exacerbatio a kezel®s felf¿ggeszt®se, abbahagy§s§t kºvetŖ 30 napon bel¿l) a kezel®s 

¼jraind²tand·, m²gnem az §llapot stabiliz§l·dik. A tart·s remisszi· el®r®s®hez olykor tºbb h·napos kezel®sre is 

sz¿ks®g lehet. Alapszab§ly, hogy amennyiben a TTP nem, vagy nem j·l reag§l a kezel®sre, a k·rk®pet fenntart· 

egy®b okot (infekci·, tumor, autoimmun betegs®g) kell keresni. 

 

K®sŖi relapszus (30 nap fenntartott haematol·giai remisszi·t, vagyis inakt²v betegs®get kºvetŖen) a betegek kb. 

20-50%-n§l ®szlelhetŖ [1]; gyakran terhess®g, mŤt®t, infekci· v§ltja ki, ®s kezel®sre az elsŖ epiz·dhoz 

hasonl·an, §ltal§ban j·l reag§l. A k®sŖi relapszus idŖpontja kisz§m²thatatlan. Saj§t (D®l-pesti Centrumk·rh§z) 

beteganyagunkban a leghosszabb, k®t epiz·d kºzºtti t¿netmentes idŖszak 24 ®v (!) volt. 

 

Alternat²v plazmater§pia 

Amennyiben plazmacsere 4-8 ·r§n bel¿l nem el®rhetŖ, FFP inf¼zi· adand·: szok§sos napi d·zisa 25-30 ml/kg 

[9]. Tºrekedni kell azonban a plazmacser®re, mivel kontroll§lt adatok alapj§n a plazma inf¼zi·s ter§pia 

hat®konys§ga szignifik§nsan rosszabb [26, 27]. A 3. t§bl§zatban jelzett specifikus vizsg§latokhoz a v®rt az elsŖ 

FFP bekºt®se elŖtt kell levenni ®s a szaklaborat·rium utas²t§s§nak megfelelŖen t§rolni vagy tov§bb²tani. 

 

Immunszuppressz²v kezel®s (ISU) [1]. 

Az autoimmun (ADAMTS13 inhibitor) mechanizmus¼ iTTP-ben az immunszuppressz²v ter§pia alkalmaz§sa 

sz®les kºrben elfogadott. Az al§bbi szerek haszn§lat§r·l van irodalmi adat: 

 
Aj§nl§s24 

A k·rk®p jelentkez®sekor ®szlelt 30 G/l alatti thrombocytasz§m ®s akut vesefunkci· beszŤk¿l®s hi§nya (a 

kezdeti sz®rum kreatinin szint 200 Õmol/l alatti ®rt®ket mutat, a vesek§rosod§s pontos meg²t®l®s®vel 

kapcsolatban l§sd 7. t§bl§zat is) eset®n (vagy French score >2, l§sd 5. t§bl§zat). A plazmacsere mellett 

szteroid ter§pia ind²tand· lºk®skezel®sk®nt (felnŖttekn®l 1 g/nap 3 napon §t) vagy standard d·zis (1 

mg/kg/nap) ad§s§val [1, 27, 50-52]. (1B) 
 

Aj§nl§s25 

A corticosteroid steroid ter§pia le®p²t®s®n®l a thrombocytasz§mra ®s az ADAMTS13 aktivit§sra egyar§nt 

figyelmet kell ford²tani [8]. Minden d·zisv§lt§skor javasolt az ADAMTS13 aktivit§s ellenŖrz®se. 

Amennyiben az aktivit§s csºkkenŖ tendenci§t mutat (ak§r a norm§l tartom§nyon bel¿l), javasolt az 

immunszuppressz²v ter§pia fel¿lvizsg§lata. (1D) 

Kortikoszteroidok [50-52]: 

Leggyakrabban ®s legr®gebben haszn§lt szerek, d·zisuk az 1 mg/kg/nap (iv. vagy per os) ®s a pulzus 

lºk®skezel®s (1 g/nap 3 egym§st kºvetŖ napon) kºzºtt v§ltozhat. Ha nincs kontraindik§ci·ja, c®lszerŤ az ad§s§t 

mielŖbb elkezdeni; lehetŖs®g szerint mindig a plazmacsere ut§n kell beadni. Oralis adagol§sra val· §tt®r®skor a 

methylprednisolon helyett a prednisolon ad§s§t javasolj§k. A csºkkent®sn®l a thrombocytasz§mra ®s az 

ADAMTS13 aktivit§sra egyar§nt figyelmet kell ford²tani. K®thetes 1 mg/kg/nap kezdeti d·zist kºvetŖen a 

d·ziscsºkkent®s 0,5 mg/kg/nap-ra gyorsan, majd ezt kºvetŖen a javasolhat· heti d·ziscsºkkent®s 2,5-5 mg/h®t 

[8]. Rituximab kezel®st kºvetŖen a le®p²t®st gyorsabban is lehet v®gezni, ha az ADAMTS13 aktivit§s stabilan a 

norm§l tartom§nyban van. 
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Aj§nl§s26 

Rituximab ad§sa javasolt, ha 5 plazmacsere ut§n sincs legal§bb minim§lis haematol·giai v§lasz 

(thrombocytasz§m <50 G/L), §tmeneti javul§s ut§n ¼jra csºkken a thrombocytasz§m ®s/vagy ¼j klinikai 

(neurol·giai, cardi§lis, stb.) t¿net jelenik meg [1]. (1B) 

 

Aj§nl§s27 

Kritikus §llapot¼ betegekn®l elsŖ vonal¼ kezel®sk®nt is adhat· rituximab [1, 53]. (1B) 

 

Aj§nl§s28 

A rituximab kezel®s elŖtt a beteg HBV, HCV st§tusza tiszt§zand·. Pozitivit§s eset®n infektol·gus 

bevon§s§val kell egy®ni kezel®si tervet kialak²tani [54-56]. (1C) 

 

Indik§ci·n t¼li alkalmaz§sa ellen®re ma m§r a standard ter§pia r®sze. Terhess®gben nem adhat·, alkalmaz§s§t 

kºvetŖen 1 ®vig nem javasolt a fogamz§s [56]. A kezel®s megkezd®se elŖtt a virol·giai st§tusz (kºtelezŖ: HBV 

®s HCV) tiszt§zand·, mivel a szer v²rus reaktiv§ci·t okozhat [54-56]. Pozitivit§s eset®n infektol·gussal 

egy¿ttmŤkºdve kell szem®lyre szabott kezel®si tervet kialak²tani. A leggyakrabban haszn§lt d·zis: 375 mg/m2, 

§ltal§ban hetente 1-szer, 4 h®ten §t. Ma m§r alkalmaznak fix d·zis ter§pi§t is igen sz®les d·zistartom§nyban (100 

mg-1000 mg). A kis d·zis¼ rituximab (100 mg hetente 1-szer, 4 h®ten §t) hat®konys§g§t tºbb friss vizsg§lat is 

al§t§masztja [57, 58], saj§t magunk a D®l-pesti Centrumk·rh§zban ®vek ·ta eredm®nyesen alkalmazzuk. Ha a 

beteg §llapota megengedi, a bead§st kºvetŖ napon plazmacser®t nem v®gz¿nk, helyette FFP inf¼zi·t adunk kb. 

10-15 ml/kg d·zisban. Ha a plazmacsere nem hagyhat· ki, akkor legal§bb 4 ·r§nak [59] kell eltelnie a kºvetkezŖ 

plazmacsere elŖtt, tov§bb§ m®rlegelhetŖ a szer gyakoribb, 3-4 naponk®nti bead§sa. A rituximab kezel®s sor§n 

®rdemes a B lymphocytasz§mot ellenŖrzni. Nem megerŖs²tett adatok alapj§n amennyiben az 1. adagt·l sz§m²tott 

+14. napon a B sejtsz§m a detekt§lhat·s§g szintje (<1%) al§ csºkken, tov§bbi adagra val·sz²nŤleg nincs sz¿ks®g 

[60]. A rituximab gyors²tja a remisszi· el®r®s®t, csºkkenti a plazmacsere ig®nyt ®s a k·rh§zi kezel®s hossz§t, 

valamint az 1 ®ven bel¿li relapszus r§t§t [61]. A 3 napon bel¿l elkezdett rituximab ter§pia hat§sosabbnak 

bizonyult a 3 napon t¼l ind²tott kezel®sn®l [53]. Ha 5 plazmacser®t kºvetŖen sincs legal§bb minim§lis 

haematol·giai v§lasz (a thrombocytasz§m <50 G/l alatt marad, vagy a thrombocytasz§m emelked®se <2-szeres), 

§tmeneti javul§s ut§n ¼jra csºkken a thrombocyta sz§m, vagy a kezel®s ellen®re ¼j klinikai (neurol·giai, 

kardi§lis, stb.) t¿net jelenik meg, akkor rituximab ad§sa javasolt. Kritikus §llapot¼ betegekn®l elsŖ vonal¼ 

kezel®sk®nt is sz·ba jºn a plazmacsere ®s szteroid ter§pia mellett, ®s §ltal§noss§gban elmondhat·, hogy 

alkalmaz§sa a ter§pi§ban egyre elŖr®bb ker¿l. Hat§sa 1-2 h®t alatt alakul ki, ez®rt fulmin§ns esetekben a korai 

hal§loz§st nem minden esetben k®pes kiv®deni. A B sejt depl®ci· kb. 9 h·napig tart, ezt kºvetŖen az inhibitor 

termelŖd®s visszat®rhet ®s ezzel ºsszhangban a k®sŖi relapszusokra m§r nincs befoly§sa [61]. 

Ciklofoszfamid, vinkrisztin, azatioprin, ciklosporin, mikofenol§t-mofetil, stb.: 

Esetismertet®sek, kis esetsz§m¼ tanulm§nyok sz·lnak e szerek hat§soss§ga mellett. Legink§bb a ciklofoszfamid 

aj§nlhat· [62]. Optim§lis adagol§si m·dja nem ismert, a sziszt®m§s autoimmun k·rk®pekben haszn§lt s®m§k 

alkalmaz§sa javasolhat· vagy ak§r egyetlen 500 mg-os d·zis is adhat· [8]. Nem megerŖs²tett adatok alapj§n az 

up-front adott cyclophosphamid kezel®s (400 mg/m2 3 hetente 6 alkalommal) az up-front rituximab kezel®shez 

hasonl· hat®konys§ggal b²r [63]. A ciklosporin maga is induk§lhat TTP-t, ez®rt haszn§lata sor§n fokozott 

·vatoss§g sz¿ks®ges.  

Iv. immunglobulin: 

Szok§sos adagja 2g/kg, 2-5 nap alatt beadva. Hat§soss§g§t illetŖen az irodalmi adatok nagyon ellentmond·ak. 

 

A VWF ®s a thrombocyta interakci· g§tl§sa 

A VWF A1 domain GPIbŬ kºtŖhely blokkol§s§val felf¿ggeszthetŖ a thrombocyta microthrombus-k®pzŖd®s. 

Tºbb k²s®rlerti molekula [ARC1779:[64], GBR600:[65], ALX-0681:[66] kºz¿l a caplacizumabot a 

kºzelm¼ltban TTP indik§ci·ban Ăorphan drugò-k®nt tºrzskºnyvezt®k. A caplacizumab hat§soss§g§t ®s 

biztons§goss§g§t felnŖtt betegekn®l 2 randomiz§lt, kontroll§lt vizsg§latban §llap²tott§k meg [67, 68]. 

Caplacizumab: 

Azonnal hat®kony t¿neti szer, mely az alapbetegs®get nem befoly§solja, de a VWF medi§lt thrombocyta 

aggreg§ci· felf¿ggeszt®s®vel le§ll²tja a szervi t¿netek®rt ®s a hal§l®rt legtºbbszºr felelŖs disszemin§lt 

mikrothrombosis k®pzŖd®st. Ez§ltal elsŖsorban a korai hal§loz§s ®s a refrakter esetek sz§m§nak csºkkent®s®ben 

v§rhat· tŖle elŖrel®p®s. A hat§s§t laborat·riumban a RIPA (ristocetin-induced platelet aggregation) ®s a RICO 

(ristocetin cofactor) szintek 10%, illetve 20% al§ val· csºkken®se jelzi, ugyancsak csºkken a VWF ®s a VIII.  

factor antig®n szint, melyek a kezel®s abbahagy§s§t·l sz§m²tott 7 napon bel¿l t®rnek vissza a kiindul§si szintre 

(INN-caplacizumab, alkalmaz§si elŖ²rat [69]). A klinikai gyakorlatban 10 mg iv. tel²tŖ d·zist (1. PEX elŖtt) 

kºvetŖen a tov§bbiakban subcutan adagoland· napi 10 mg d·zisban (kºzvetlen¿l a PEX-k ut§n kell beadni). A 

vizsg§latokban csºkkentette a remisszi·ba ker¿l®sig eltelt idŖt, a plazmacsere napok sz§m§t, a k·rh§zi ®s 
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intenz²v §pol§si idŖt ®s a korai exacerbatio elŖfordul§s§t. A szerrel kezelt betegek kºzºtt nem volt refrakter 

beteg, illetve nem halt meg senki. Mell®khat§sk®nt elsŖsorban enyhe-kºzepes s¼lyoss§g¼ v®rz®s v§rhat·, ez®rt 

egy®b v®ralvad§si zavarral rendelkezŖ betegn®l vagy v®ralvad§s/thrombocyta g§tl· ter§pia egy¿ttes ad§sa eset®n 

egy®ni kock§zat/haszon elemz®s ®s nagyon szoros kºvet®s sz¿ks®ges. Az autoimmun alapfolyamatot nem 

befoly§solja, ez®rt az inhibitor termel®s visszaszor²t§s§t c®lz· immunszuppressz²v ter§pia egy¿ttes ad§sa nagyon 

fontos. Ennek hi§ny§ban vagy nem kellŖ hat®konys§ga eset®n a caplacizumab elhagy§s§t kºvetŖen 

exacerbatio/relapsus jºhet l®tre. Az alkalmaz§si elŖ²rat a caplacizumab ad§s§t az utols· PEX ut§n m®g 30 napig 

folytatni javasolja. Đjabb klinikai adatok alapj§n a betegekn®l a VWF ®s ADAMTS13 aktivit§s 

monitoriz§l§s§val a ter§pia egy®nre szabhat· jelentŖs kºlts®gmegtakar²t§s mellett. A stabilan 10%-os 

ADAMTS13 el®r®s®t kºvetŖen a caplacizumab ter§pia 30 napn§l kor§bbi felf¿ggeszt®se nem j§rt relapsussal ®s 

biztons§gosnak tal§lt§k. Egyes betegekn®l a VWF aktivit§s monitoriz§l§sa mellett a gy·gyszer adagol§s§nak 

frekvenci§ja is csºkkenthetŖ volt a plazmacsere mentes idŖszakban [70]. 

Đjabb adatok alapj§n a caplacizumab plazmacsere n®lk¿l is hat®kony ter§pia lehet, ha a plazmacsere b§rmely ok 

miatt nem adhat· [71]. 

 

Aj§nl§s29 

A caplacizumab ter§pia akkor kezdhetŖ, ha az ADAMTS13 aktivit§s igazoltan deficiens vagy jelentŖs a 

klinikai gyan¼ TTP-re (m§s okkal nem magyar§zhat· thrombocytopenia, fragmentocyt§s haemolysis, 

thrombocytasz§m <30 G/L ®s a serum kreatinin <200 umol/L, vagy French score 2, l§sd 5. t§bl§zat), ®s az 

ADAMTS13 aktivit§s eredm®nye optim§lisan 3 napon bel¿l, de legk®sŖbb 1 h®ten bel¿l rendelkez®sre §ll. 

A caplacizumab folytat§sa az ADAMTS13 deficiencia (<10%) igazol§sa eset®n javasolt, 10-20% kºzºtti 

kiindul§si aktivit§s eset®n egy®ni dºnt®s sz¿ks®ges, m²g 20% felett a gy·gyszer alkalmaz§sa nem 

javasolhat· [3]. (1C) 

 

Aj§nl§s30 

Haematol·giai remissz·ban l®vŖ, immunszuppressz²v kezel®st kap· betegn®l 10% feletti ADAMTS13 

aktivit§s el®r®se eset®n a caplacizumab ter§pia felf¿ggeszt®se egy®nre szabott dºnt®s alapj§n m®rlegelhetŖ 

[70]. (1D) 

 

Thrombocytafunkci·-g§tl· szerek 

 

Aj§nl§s31 

A thrombocytasz§m emelkedŖ f§zis§ban (>50 G/l) kis d·zis¼ aszpirin ad§sa egy®ni m®rlegel®s alapj§n 

javasolt [1, 5, 72]. (2B)  

 

A thrombocytasz§m emelkedŖ f§zis§ban (thr>50 G/l) sz§mos centrum alkalmaz aszpirin + dipiridamol kezel®st a 

hirtelen emelkedŖ thrombocytasz§m okozta visszaes®s kiv®d®s®re. Hat§soss§g§r·l mindºssze egyetlen vizsg§lat 

sz§molt be [72], ez®rt alkalmaz§sa az ut·bbi idŖben ink§bb egy®ni m®rlegel®s alapj§n jºn sz·ba [5]. 

Thienopyridinek (tiklopidin, klopidogrel, prasugrel) ºnmagukban is okozhatnak TTP-t (gyakoris§g egy®b 

indik§ci·val adott kezel®sek sor§n: ticlopidin: 0,01-0,02%; clopidigrel: 0.0001%, prasugrel: nincs adat) [73]. 

M²g a ticlopidin eset®ben a TTP leggyakrabban a ter§pia elsŖ 2-12 het®ben alakul ki ®s §ltal§ban ADAMTS13 

deficienci§val j§r, plazmacser®re j·l reag§l, addig a clopidogrel eset®n legtºbbszºr 2 h®ten bel¿l jelentkezik 

§ltal§ban ADAMTS13 deficiencia n®lk¿l, plazmacsere refrakter, sokszor akut vesek§rosod§ssal j§r· TMA 

form§j§ban. A prasugrellel kapcsolatban eddig csak n®h§ny esetet kºzºltek [73, 74]. Ez®rt a TTP akt²v szak§ban 

a ticlopidin mindenk®ppen, azonban TTP-s k·rtºrt®net eset®n is §ltal§ban ker¿lendŖ az alkalmaz§suk. 

Cerebrovascularis ®s/vagy cardiovascularis indik§ci· eset®n a haszon/kock§zat gondos m®rlegel®s®t kºvetŖen 

szoros obszerv§ci· mellett a clopidogrel ®s a prasugrel adhat·k. 

 

Splenectomia [75] 

 

Aj§nl§s32 

A tart·s immunszuppressz²v kezel®s ellen®re gyakran visszaesŖ betegekn®l spenectomia javasolhat· [1, 11, 

75]. (1C) 
 

Fulmin§ns esetekben mentŖ (Ăsalvageò) kezel®sk®nt, illetve a gyakori relapszusok kiv®d®s®re alkalmazhat·, az 

ut·bbi esetben kifejezetten j· effektussal. Olcs·, megfelelŖ elŖk®sz²t®ssel rendk²v¿l biztons§gos, szignifik§nsan 

csºkkenti a relapszus r§t§t, nagyon hossz¼ idŖre t¿netmentess® teheti a betegeket, akkor is, ha az ADAMTS13 

tov§bbra is k·ros marad. A mŤt®t elŖtt legal§bb 2 h®ttel a beteg v®dŖolt§sa sz¿ks®ges (Pneumococcus, 

Meningococcus, Haemophilus influanzae ellen). Amennyiben az immuniz§l§s eredm®nye k®ts®ges 
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(immunszuppressz²v hat§s¼ szerek egyidejŤ alkalmaz§sa miatt) antibiotikus profilaxis lehet sz¿ks®ges 

(penicillin, makrolid). 

 

Szupport²v ter§pia 

 

Vºrºsv®rsejt transzf¼zi·: 

Aj§nl§s33 

Vºrºsv®rsejt transzf¼zi· sor§n v§lasztott, feh®rv®rsejt-deplet§lt k®sz²tm®ny ad§sa javasolt. (1D) 

 

Aj§nl§s34 

Az indik§ci· fel§ll²t§sa sor§n az anaemia m®rt®k®n k²v¿l a klinikai t¿neteket is figyelembe kell venni, 

k¿lºnºsen cardi§lis ®rintetts®g eset®n [1]. (1A) 
 

Az elsŖ transzf¼zi· elŖtt javasolt az Rh ®s Kell fenot²pus meghat§roz§sa is. A transzf¼zi· minden esetben 

v§lasztott, feh®rv®rsejt-mentes²tett k®sz²tm®nnyel tºrt®njen. Besug§rzott k®sz²tm®ny alkalmaz§sa §ltal§ban nem 

sz¿ks®ges. Vºrºsv®rsejt p·tl§s ritk§n indokolt 70 g/l ïes hemoglobin ®rt®k felett [1]. 

 

Thrombocyta transzf¼zi·: 

Aj§nl§s35 

Thrombocyta transzf¼zi· §ltal§ban kontraindik§lt, kiv®ve az ®letvesz®lyes v®rz®st [1, 76]. (1A) 

 

A TTP-s beteg m®g egysz§mjegyŤ thrombocytasz§m eset®n is csak ritk§n v®rzik. Sz§mos publik§ci· a k·rk®p 

progresszi·j§t, a mortalit§s nºveked®s®t ®szlelte thrombocyta transzf¼zi·t kºvetŖen [76], m²g m§s tanulm§nyok 

nem tal§ltak ilyen ºsszef¿gg®st [77]. A jelenlegi, sz®les kºrben elfogadott n®zet szerint, thrombocyta transzf¼zi· 

csak vitalis indik§ci·val, s¼lyos v®rz®s eset®n [1] jºhet sz·ba TTP-ben. Centr§lis v®nabiztos²t§s eset®n javasolt 

az akut szakban komprim§lhat· helyen (vagy felnŖtteknek perif®ri§n) biztos²tani v®n§t, ezzel is csºkkentve az 

alacsony thrombocytasz§m mellett v®gzett beavatkoz§s szºvŖdm®nyeinek rizik·j§t. 

 

Thromboprophylaxis: 

Aj§nl§s36 

Thromboprophylaxis c®lj§b·l LMWH adand· 50 G/l feletti thrombocytasz§m eset®n. (1B) 
Az immobilit§s okozta thromboemboli§s rizik· csºkkent®s®re LMWH profilaxis adand·. 

 

Folsavp·tl§s: 

Aj§nl§s37 

Folsavp·tl§s sz¿ks®ges a haemolysis szak§ban [1]. (1C) 
A folyamatos haemolysis miatt a folsav p·tl§s minden betegn®l javasolt. A napi javasolt minim§lis d·zis 

felnŖtteknek 6 mg. 

 

Hepatitis elleni vakcin§l§s: 

A BCSH ir§nyelv elvi meggondol§sok alapj§n javasolja a HBV elleni vakcin§l§st a k·rk®p akt²v szak§ban, 50 

G/L feletti thrombocytasz§mn§l [1]. Mivel a legtºbb beteg ilyenkor nagy d·zis¼ szteroid + rituximab kezel®st 

kap, a vakcin§l§s haszna jelenleg k®rd®ses. 

A ter§pi§ra adott v§lasz (nevez®ktan) [2, 10]. A ter§pi§ra adott v§lasz nevez®ktan§t a kºzelm¼ltban az 

al§bbiak szeint standardiz§lt§k: 

Klinikai  v§lasz TTP-ben: fenntartott 150 G/L feletti thrombocytasz§m, a felsŖ norm§l®rt®k m§sf®lszeres®t nem 

meghalad· LDH ®rt®k, ¼j vagy progressz²v ischaemi§s szervk§rosod§s klinikai t¿nete n®lk¿l. 

Klinikai remisszi· TTP-ben: fenntartott klinikai v§lasz plazmacsere ®s anti-VWF kezel®s n®lk¿l: legal§bb 30 

napig vagy ADAMTS13 remisszi· (r®szleges vagy teljes) el®r®se eset®n, amelyik hamar§bb kºvetkezik be. 

R®szleges ADAMTS13 remisszi·: Az ADAMTS13 aktivit§s 20% vagy ann§l magasabb, de nem ®ri el a norm§l 

tartom§ny als· ®rt®k®t.  

Teljes ADAMTS13 remisszi·: Az ADAMTS13 aktivit§s meghaladja a norm§l tartom§ny als· ®rt®k®t.  

Klinikai exacerbatio: klinikai v§lasz el®r®se ut§n, de m®g a klinikai remisszi· el®r®se elŖtt 150 G/L al§ 

visszacsºkkenŖ thrombocytasz§m (egy®b ok kiz§rhat·) ¼j vagy progressz²v ischaemi§s szervk§rosod§s t¿net®vel 

vagy n®lk¿le, a plazmacsere vagy az anti-VWF ter§pia befejez®s®t kºvetŖ 30 napos idŖszakon bel¿l.  

Klinikai relapsus: Klinikai remisszi·t kºvetŖen ¼jra 150 G/L al§ visszacsºkkenŖ thrombocytasz§m (egy®b okok 

kiz§rhat·k) ¼j ischaemi§s szervk§rosod§s t¿net®vel vagy n®lk¿le. A klinikai relapsust a s¼lyos ADAMTS13 

deficiencia igazol§s§val kell al§t§masztani. 
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ADAMTS13 relapsus: r®szleges vagy teljes ADAMTS13 remisszi·t kºvetŖen ¼jra 20% al§ csºkkenŖ 

ADAMTS13 aktivit§s.  

Refrakter TTP : Perziszt§l· thrombocytopenia (<50 G/L) ®s LDH emelked®s 5 plazmacsere ®s 

immunszuppressz²v ter§pia ellen®re. 

 

Kimenetel 

 

Aj§nl§s38 

Minden beteget gondoz§sba kell venni ®s rendszeresen ellenŖrizni kell. A betegeket r®szletesen 

t§j®koztatni kell a k·rk®p term®szet®rŖl, a relapsus kock§zat§r·l, t¿neteirŖl, a terhess®g ®s az or§lis 

fogamz§sg§tl§s vesz®lyeirŖl, valamint az ezzel kapcsolatos teendŖkrŖl (l§sd csatolt "TTP -HUS 

betegt§j®koztat·") [1]. (1C) 

 

Aj§nl§s39 

Fogamz§sg§tl§shoz nem oestrogen tartalm¼ k®sz²tm®nyt javasolt alkalmazni [1]. (1C) 

 

Aj§nl§s40 

Haematol·giai remisszi· melletti ADAMTS13 deficiencia eset®n preempt²ve adhat· rituximab [1, 11, 78, 

79]. (2C) 

 

Aj§nl§s41 

Haematol·giai remisszi· melletti ADAMTS13 deficiencia eset®n a kezel®st illetŖen szem®lyre szabott 

dºnt®s javasolhat· az anamn®zis, az epiz·d(ok) s¼lyoss§ga, a kezel®sre adott v§lasz, az esetleges 

maradv§nyt¿netek, ®s a beteg k²v§ns§g§nak figyelembev®tel®vel. (1D) 

 

A plazmacsere ellen®re ¼j t¿net megjelen®se vagy perziszt§l· thrombocytopenia eset®n plazma-refrakter 

§llapotr·l besz®l¿nk. Ilyenkor a plazmacsere ®s/vagy a gy·gyszeres kezel®s intenzifik§l§sa jav²that m®g a beteg 

§llapot§n. Sokszor infekci·, nem diagnosztiz§lt autoimmun betegs®g, vagy tumor §ll a rezisztencia h§tter®ben. A 

mortalit§s sajnos m®g ma is 5-20% kºzºtti.  

A remisszi·ba ker¿lt betegeket tart·s gondoz§sba kell venni, ennek sor§n az ADAMTS13 aktivit§st is idŖnk®nt 

ellenŖrizni kell. A k®sŖi relapszusok gyakoris§ga kb. 20-50% [1]. Ezek kiv®d®s®re a French Thrombotic 

Microangiopathies Reference Centre munkacsoportja rituximab preempt²v alkalmaz§s§t javasolja [78] azokban 

az esetekben, ahol az ADAMTS13 aktivit§s deficiens marad, vagy ¼jra azz§ v§lik. A norm§lisn§l kisebb 

ADAMTS13 aktivit§s ugyan kb. 3-szoros§ra nºveli a relapszus val·sz²nŤs®g®t [80], ennek t®nyleges 

bekºvetkez®se, illetve idŖpontja azonban teljesen kisz§m²thatatlan. Nem megerŖs²tett adatok alapj§n, ha klinikai 

remisszi· el®r®sekor az ADAMTS13 aktivit§s m®g mindig deficiens, a relapsus val·sz²nŤs®ge tºbbszºrºs a 

legal§bb 10% aktivit§ssal rendelkezŖ betegekhez k®pest [81]. Nem mindenki ®rt egyet a preempt²v rituximab 

kezel®ssel [79], mivel sz§mos beteg hossz¼ idŖn kereszt¿l t¿netmentes lehet 0%-os ADAMTS13 aktivit§s 

mellett is, illetve az aktivit§s spont§n is javulhat. Ugyanakkor a remisszi·ban alacsonyan marad· vagy 

visszacsºkkenŖ ADAMTS13 aktivit§s tºbbszºrºs®re nºveli a stroke rizik·j§t [82]. Az ADAMTS13 aktivit§snak 

a nem TTP-s betegpopul§ci·ban is jelentŖs®ge van a stroke val·sz²nŤs®g®ben ®s hat§ssal van a t¼l®l®sre is [26].  

Ez®rt jelenleg a szem®lyre szabott dºnt®s javasolhat· az anamn®zis, az epiz·d(ok) s¼lyoss§ga, a kezel®sre adott 

v§lasz, az esetleges maradv§nyt¿netek, ®s a beteg k²v§ns§g§nak figyelembev®tel®vel. 

A beteget t§j®koztatni kell a k·rk®p term®szet®rŖl, a terhess®g ®s az or§lis fogamz§sg§tl· szed®s vesz®lyeirŖl, a 

visszaes®s lehetŖs®g®rŖl, leggyakoribb okair·l (infekci·, terhess®g, mŤt®t) ®s ezzel kapcsolatban a fokozott 

ellenŖrz®s sz¿ks®gess®g®rŖl (l§sd csatolt "TTP-HUS betegt§j®koztat·"), valamint az alacsony ADAMTS13 

aktivit§s kock§zat§r·l ®s kezel®si lehetŖs®geirŖl. A triggerk®nt szereplŖ gy·gyszerek (kinin, oestrogen, 

ticlopidin, interferon, ciklosporin) §ltal§ban ker¿lendŖk. 

Sajnos nem mindig gy·gyul nyomtalanul a TTP, ren§lis [83], tov§bb§ idegrendszeri [84] maradv§nyt¿netek 

maradhatnak vissza, amelyek miatt nem lehet el®gg® hangs¼lyozni a gondoz§s fontoss§g§t. 

 

A jºvŖ ter§pi§s lehetŖs®gei 

 

Rekombin§ns ADAMTS13:  

A BAX-930-as molekul§val a f§zis I vizsg§lat kedvezŖ eredm®nnyel z§rult [85] a TTP congenit§lis form§j§ban. 

ElsŖdlegesen az USS kezel®s®t tenn® nagyon egyszerŤv® ®s biztons§goss§. Jelenleg m§r a f§zis III vizsg§lat 

zajlik (ClinicalTrials.gov Identifier: NCT03393975). Alkalmaz§sa sz·ba jºnne az inhibitoros TTP-ben is, az 

immunkomplex k®pzŖd®s azonban nemk²v§natos kºvetkezm®ny lehet ®s az inhibitor mennyis®g®tŖl f¿ggŖ, 

betegre szabott egy®ni d·zisra lehet sz¿ks®g [86, 87]. Ez®rt jelenleg a standard kezel®s mell® adott kieg®sz²tŖ 
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ter®piak®nt tervezik tesztelnia TTP inhibitoros form§j§ban. Megold§st jelenthetne olyan ADAMTS13 vari§ns 

elŖ§ll²t§s§ra, amelyhez az inhibitor kisebb affinit§ssal kºtŖdne, ugyanakkor az enzim proteol²tikus funkci·ja 

fokozott lenne [88]. 

A VWF ï thrombocyta interakci·t g§tl· ter§pi§k:  

A VWF kºzponti szerepet j§tszik a primer haemostasisban ®s a TTP pathomechanizmus§ban. ĉgy nem csoda, 

hogy a gy·gyszerkutat§s egyik elsŖdleges c®lpontja. A legtºbb gy·gyszer a VWF A1 dom®n ®s a thrombocyta 

GP1b receptor kºzºtti, ritk§bban az A3-as dom®n ®s a kollag®n kºzºtti kºt®s g§tl§s§t c®lozza [89]. Ezek kºz¿l az 

ALX -0681 nanobody a kºzelm¼lban kapta meg az enged®lyt a TTP szerzett form§j§nak kezel®s®re caplacizumab 

n®ven [195, 196]. Az antitest term®szetŤ molekul§k (82D6A3, h6B4-Fab, AJW200, GBR600) mellett nukleinsav 

aptamerek fejleszt®se is folyamatban van (ARC1779, TAGX-0004). Ezek kºzºs tulajdons§ga, hogy a 

c®lmolekul§hoz szorosan ®s specifikusan kºtŖdnek, nem toxikusak, nem immunog®nek, k®miailag kºnnyen 

elŖ§ll²that·k, olcs·k, de rºvid a felez®si idej¿k [90].  

ĉg®retes ¼jabb fejleszt®s a k²gy·m®regbŖl elŖ§ll²tott GP1b receptor antagonista Anfibatide, amelyel a hum§n 

vizsg§latok m§r zajlanak [91]. 

N-acetilcisztein (NAC)[92]:  

A NAC egy antioxid§ns, mely az L-cystein ®s a glutathion szint®zis prekurzora. A mucin monomerek kºzºtti 

diszulfid hidak bont§s§val csºkkenti a l®g¼ti v§lad®k viszkozit§s§t, ez®rt r®g·ta sikerrel alkalmazz§k obstrukt²v 

t¿dŖbetegs®gekben. In vitro ®s in vivo is csºkkenti a szolubilis VWF multimerek sz§m§t ®s lebontja a ULVWF-t 

a mucinnal mutatott szerkezeti hasonl·s§guknak kºszºnhetŖen. Ćllatk²s®rletes adatok alapj§n ink§bb 

megelŖz®sre lesz haszn§lhat·, mivel a kialakult TTP-s, VWF-ban d¼s thrombus old§s§ra m§r nem k®pes. 

Nagyon kev®s vele m®g a hum§n klinikai adat. 

Bortezomib [93]: 

A myeloma multiplex kezel®s®ben nagy sikerrel haszn§lt proteosz·ma inhibitor. A ter§pia az ADAMTS13 

antitestet termelŖ plazmasejtek elpuszt²t§s§t c®lozn§, ezek ugyanis rezisztensek a hagyom§nyos 

immunszuppressz²v ter§pi§ra. Tov§bbra is igen kev®s m®g vele a tapasztalat. 

Komplementg§tl· kezel®s: 

Egyre tºbb adat sz·l amellett, hogy az alternat²v aktiv§ci·s ¼ti fokozott komplement aktiv§ci· a TTP-ben is 

szerepet j§tszik, melynek elind²t§s§ban az endothelhez lehorgonyzott ULVWF sz§lak szolg§lhatnak aktiv§ci·s 

felsz²nk®nt [94-96]. Eddig csak sz·rv§nyos klinikai adatok vannak a komplementg§tl· kezel®s alkalmaz§s§r·l a 

TTP ter§pia rezisztens eseteiben [97]. 

 

HAEMOLYTICUS URAEMIĆS SYNDROMA (HUS) 

 

A k·rk®pre jellemzŖ tri§d az 7. t§bl§zatban l§that·. A diagn·zis fel§ll²t§s§hoz mindh§rom t¿net egyidejŤ, vagy 

egym§st kºvetŖ jelenl®te sz¿ks®ges [13, 14, 17, 19, 29, 30]. 

 

Klinikai form§k 

A HUS gyŤjtŖn®v; a bevezetŖ t¿netek, az etiol·gia, ®s a klinikai k·rlefoly§s alapj§n 2 nagy csoportja 

k¿lºnbºztethetŖ meg (2. §bra). ĂT²pusosò megnevez®ssel a jellemzŖen egyetlen epiz·dk®nt zajl·, heveny 

gastroenteritist kºvetŖen fell®pŖ, szupport²v kezel®sre j·l reag§l·, s¼lyos kr·nikus vesek§rosod§shoz vagy 

hal§lhoz csak ritk§n vezetŖ form§kat soroljuk. ĂAt²pusosò jelzŖvel azokat a k·rform§kat jelezz¿k, melyek az 

esetek tºbbs®g®ben nem reag§lnak a sz¿ks®ges m®rt®kben szupport²v ®s/vagy vesep·tl· kezel®sre, klinikai 

k·rlefoly§suk relapszusokkal tark²tott ®s/vagy aszinkron csal§di halmoz·d§st mutatnak. Gyakran progredi§lnak, 

a vesemŤkºd®s tart·s hanyatl§s§hoz vezethetnek; nem ritka a fat§lis kimenetel (l§sd a 8. t§bl§zatot is). HUS-ban 

az ADAMTS13 aktivit§s jellemzŖen norm§lis, vagy csak kiss® csºkkent. 
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7. t§bl§zat: A HUS-ra jellemzŖ klinikai tri§d [13, 14, 17, 19, 29, 30]. 

Konzumpci·s thrombocytopenia 

Microangiopathi§s haemolytikus anaemia 

ȱ Igazolt akut vesek§rosod§s: proteinuria ®s/vagy glomerul§ris haematuria, ®s/vagy beszŤk¿lt vesefunkci·, 

ennek besorol§sa a RIFLE krit®riumok szerint[98]:  

ȱ Risk: sz®rum kreatinin 1.5x-es emelked®se, vagy GFR csºkken®s >25%, 

vagy ·radiur®zis <0,5 mL/kg/·ra 6 ·r§n kereszt¿l, 

ȱ Injury: sz®rum kreatinin 2x-es emelked®se, vagyGFR csºkken®s >50%, 

vagy ·radiur®zis <0,5 mL/kg/·ra 12 ·r§n kereszt¿l, 

ȱ Failure: sz®rum kreatinin 3x-os emelked®se, vagy GFR csºkken®s >75%, 

vagy sz®rum kreatinin >353 mikromol/l akut emelked®ssel (>44 

mikromol/l), vagy ·radiur®zis <0,3 mL/kg/·ra 24 ·r§n kereszt¿l, vagy 

an¼ria 12 ·r§n kereszt¿l 

ȱ Loss: tart·s akut veseel®gtelens®g = vesefunkci· teljes elveszt®se >4 h®t 

ESRD: End stage kidney disease (>3 h·nap)  

 

Specifikus infekci·hoz t§rsul· HUS form§k 

 

T²pusos HUS, STEC-HUS [99] 

A verotoxint/shiga-like toxint termelŖ, enterohaemorrhagi§s E. coli (EHEC, VTEC/STEC, Magyarorsz§gon 

leggyakrabban E. coli 0157:NM) okozta fertŖz®sekhez kapcsol·d·, t²pusos avagy STEC-HUS j·l defini§lt 

klinikai entit§s. Egyes tr·pusi r®gi·kban Shigella dysenteriae, valamint ritk§n Citrobacter freundii ®s Salmonella 

fertŖz®shez is t§rsulhat. A gyermekkori akut veseel®gtelens®g leggyakoribb form§ja, azonban felnŖttkorban sem 

ritka. A Magyarorsz§gon az elm¼lt ®vekben igazolt STEC-HUS megbeteged®sek kb. fele fordult elŖ 

felnŖttekben. A fertŖz®s forr§sa a toxintermelŖ bakt®riummal szennyezett ®tel, ital, v²z, de fek§lis-or§lis §tvitel is 

lehets®ges. A prodrom§lis f§zisban gºrcsºs, vizes, majd gyakran v®res hasmen®s alakul ki, amelyet kb. 3-10 nap 

m¼lva kºvet az akut veseel®gtelens®g. A t¿netek®rt a b®lbŖl felsz²v·d· toxin a felelŖs. Receptora a globotriaozil-

ceramid (GB3), a receptor expresszi· m®rt®ke szerepet j§tszik a szºveti k§rosod§s lokaliz§ci·j§ban ®s 

s¼lyoss§g§ban. A toxin a feh®rjeszint®zis g§tl§s§n kereszt¿l, kºzvetlen¿l toxikus hat§s¼ az ®rendothelre. Emellett 

a feh®rv®rsejt, thrombocyta, ®s v®ralvad§si rendszer aktiv§ci·ja, cytokin (IL-6, IL-8, TNF) hat§s, a stimul§lt 

endothelbŖl megnºvekedett ULVWF ki§raml§s, valamint m§sodlagos ADAMTS13 enzim konzumpci· is 

szerepet j§tszik a k·ros kºvetkezm®nyekben. A verotoxinnal ®s a CD36 strukt¼r§val keresztreag§l· 

autoantitestek kialakul§s§t is le²rt§k [100].  

Az EHEC fertŖz®sek kb. 14-33%-ban alakul ki colitis, ezek kb. 10%-§n§l alakul ki t²pusos HUS, amely klinikai 

rizik·t®nyezŖi: dehydr§ci·, l§z, h§ny§s, l§that· v®r a sz®kletben, fiatal vagy idŖsebb ®letkor, b®lmotilit§st g§tl· 

szerek, illetve egyes antibiotikumok haszn§lata. A laborleletek kºz¿l az emelkedett feh®rv®rsejtsz§m ®s a 12 

mg/L-n®l magasabb C reakt²v feh®rje ®rt®k lehet a HUS kialakul§s§nak elŖh²rnºke. Ritk§n, a t²pusos HUS 

h¼gy¼ti infekci· kºvetkezm®nye is lehet. Ilyenkor a t²pusos hasmen®s hi§nyzik, a toxin termelŖ k·rokoz· a 

vizeletbŖl mutathat· ki.  

Leggyakrabban a veseel®gtelens®g uralja a klinikai k®pet, a neurol·giai t¿net ritka, kb. az esetek 25%-n§l 

®szlelhetŖ, szinte mindig az akut veseel®gtelens®get k²s®ri, a hypertoni§s ®s metabolikus encephalopathia, vagy 

az agyi microangiopathia kºvetkezm®nye. Klinikai cardi§lis komplik§ci· (ischaemia, ritmuszavar) m®g 

ritk§bban fordul elŖ (<10%). ¥sszess®g®ben v®ve, gyermekkorban viszonylag j·indulat¼ k·rforma, a mortalit§s 

3-5%. Amennyiben a korai szakaszban jelentŖs vesefunkci· roml§s volt megfigyelhetŖ, a t¿netek teljes 

regresszi·j§t kºvetŖen ®vekkel k®sŖbb kialakulhat hypertonia, proteinuria illetve vesefunkci· roml§s, ez®rt a 

betegek idŖszakos ellenŖrz®s®t biztos²tani kell. Gy·gyul§s§t kºvetŖen relapszus nincs, ism®telt fertŖz®s azonban 

lehets®ges, emellett a fertŖz®s trigger t®nyezŖ lehet az addig t¿netmentes at²pusos HUS kialakul§s§ban. IdŖsebb 

korban a k·rk®p sokkal rosszindulat¼bb, magas hal§loz§ssal j§r. 

 

A t²pusos HUS diagn·zisa 

A t²pusos HUS felismer®s®t seg²ti, hogy jellemzŖen akut gastroenteritist kºvetŖen 3-10 nappal jelenik meg, 

gyakran ekkor a betegnek m§r nincs hasmen®se. A t²pusos HUS diagn·zis§nak megerŖs²t®s®t mikrobiol·giai 

(teny®szt®s, a k·rokoz· azonos²t§sa, toxinkimutat§s a sz®kletmint§ban vagy az azonos²tott k·rokoz·ban 

molekul§ris biol·giai vagy szerol·giai elj§r§ssal) vagy immunol·giai (STEC tºrzsre jellemzŖ LPS elleni 

szerol·giai v§lasz igazol§sa) vizsg§latok seg²tik. Magyarorsz§gon a Nemzeti N®peg®szs®g¿gyi Kºzpont Nemzeti 

Enter§lis Referencia laborat·rium§ban ®rhetŖek el a fenti mikrobiol·giai vizsg§latok. A t²pusos HUS kºtelezŖen 

bejelentendŖ betegs®g.  
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A t²pusos HUS ter§pi§ja 

A legut·bbi STEC-HUS j§rv§nyok kapcs§n a szem®lyre szabott szupport²v kezel®s (Ăbest supportive careò, 

BSC) a kor§bbi j§rv§nyokhoz k®pest jav²totta a t¼l®l®si statisztik§t [101]: ennek elemei a folyad®k- ®s 

elektrolitegyens¼ly biztos²t§sa, v®rnyom§s-be§ll²t§s, sz¿ks®g szerint vesep·tl· kezel®s, parenter§lis t§pl§l§s, 

transzf¼zi·. B®lmotilit§st g§tl· gy·gyszerek alkalmaz§sa ker¿lendŖ.  Hossz¼ idŖn §t az volt az §ltal§nos n®zet, 

hogy az antibiotikum kezel®s ink§bb k§ros a hat§s§ra fokoz·d· toxin termel®s, a sz®tesŖ bakt®riumokb·l tºrt®nŖ 

direkt toxin felszabadul§s ®s a norm§lis b®lfl·ra k§ros²t§sa miatt. Az antibiotikum hat§s toxin ®s bakt®rium tºrzs 

specifikus, mely magyar§zza az ellentmond· klinikai eredm®nyeket. Nagyobb j§rv§nyokn§l a pontos bakt®rium 

tºrzs gyorsan identifik§lhat· teljes genom szekven§l§ssal, mely inform§ci·t adhat a szerot²pusr·l, a virulenci§r·l 

®s a rezisztencia profilr·l is. Ma m§r online el®rhetŖ bioinformatikai rendszer seg²thet a megfelelŖ, hat®kony 

antibiotikum kiv§laszt§s§ban [197]. Sporadikus esetekben az elŖbbiek hi§ny§ban antibiotikum csak kiz§r·lag 

shigatoxin-1-t termelŖ bakt®rium eset®n adhat·. A legink§bb sz·ba jºhetŖ szer a foszfomicin (a hasmen®s 

kezdet®tŖl 2-3 napon bel¿l kezdve), m²g a b®ta lactam ®s trimethoprim/sulfamethoxazole k®sz²tm®nyek 

egy®rtelmŤen ker¿lendŖk. Fluoroquinolonok klinikai vizsg§latokban kedvezŖnek bizonyultak, annak ellen®re, 

hogy in vitro vizsg§latokban nem. Az egy®b szerek kºz¿l a rifamycinek a leg²g®retesebb szerek. Emellett 

vizsg§latok folynak toxin ellenes monoclon§lis antitestekkel ®s cink adjuv§ns alkalmaz§s§val is [102].  

 

Aj§nl§s42 

T²pusos HUS ban a plazmacsere hat§soss§ga nem bizony²tott [101, 103, 104]. (2B) 

 

Aj§nl§s43 

Plazmacsere ter§pia megk²s®relhetŖ s¼lyos gyermekkori, neurol·giai t¿netekkel j§r· STEC HUS-ban [45, 

101, 105].(2C) 

 

Plazmacsere a gyermekkori form§ban §ltal§ban nem javasolhat·, a gyakorlatban alkalmaz§s§t a s¼lyos, 

neurol·giai t¿netekkel j§r· form§kra tartjuk fenn [106]. FelnŖtt korban, a sk·ciai epidemia sor§na plazmacsere 

m®rs®kelte a mortalit§st [103]. Ezzel ellent®tben, a 2011-es, n®metorsz§gi, t¼lnyom·r®szt felnŖtt betegeket ®rintŖ 

j§rv§ny sor§n a hosszantart· plazmacsere a kimenetelt ink§bb rontotta [104].  

A komplementrendszer diszregul§ci·j§t a t²pusos HUS-ban is le²rt§k, ²gy nem meglepŖ, hogy az eculizumab 

klinikai hat®konys§g§nak meg²t®l®sre jelenleg F§zis III vizsg§lat zajlik [198], azonban egyes eredm®nyek szerint 

ez a kezel®s nem hat®kony ebben a betegs®gben [107].  

A toxin semleges²t®s®re tºrekvŖ k²s®rletek mindeddig m®g nem j§rtak kellŖ eredm®nnyel. 

 

Neuraminid§z-termelŖ k·rokoz·k §ltal okozott HUS 

Az ºsszes HUS esetek 5-15%-a. Az ut·bbi idŖben az esetek sz§ma nºveked®st mutat, mely val·sz²nŤleg a 

k·rk®p jobb ismerts®g®nek kºszºnhetŖ. Neuraminid§zt termelŖ k·rokoz·, leggyakrabban Streptococcus 

pneumoniae [108] okozta fertŖz®st kºvetŖen alakul ki, jellemzŖen 2 ®vn®l fiatalabb gyermekeken. A betegs®g 

megjelen®s®re s¼lyos klinikai §llapot (leggyakrabban empyem§val j§r· pneumonia, vagy meningitis) jellemzŖ, 

gyakran k²s®ri DIC. A meningitissel szºvŖdºtt esetek progn·zisa l®nyegesen rosszabb. Gy·gyul§s§t kºvetŖen 

relapszus nem ismert. A vese szempontj§b·l a hossz¼ t§v¼ progn·zis §ltal§ban j·, a vesefunkci· a legtºbb 

betegn®l rendezŖdik. 

A neuraminid§z a vºrºsv®rsejtek, a thrombocyt§k, ®s az endothelsejtek felsz²n®rŖl a szi§lsavat has²t le, melynek 

kºvetkezt®ben rejtett, ¼gynevezett ThomsenïFriedenreich (T) antig®nek ker¿lnek felsz²nre. Ezek ellen regul§ris 

anti-T ellenanyagok tal§lhat·k a kering®sben. A folyamatot T aktiv§ci·nak nevezik, a v®rcsoportszerol·giai 

vizsg§latok sor§n ®szlelt polyagglutinatio, autokontroll-pozitivit§s, Coombs-pozitivit§s h²vhatja fel r§ a 

figyelmet. Az ut·bbi idŖben az anti-T ellenanyagok jelentŖs®g®t vitatj§k, a T aktiv§ci·t pedig ink§bb a folyamat 

marker®nek, mintsem a patol·giai tºrt®n®sek ok§nak tartj§k. A legtºbb ember v®r®ben 2 ®ves kor§ig a 

neuraminid§zt kºzºmbºs²tŖ neutraliz§l· antitestek jelennek meg, mely megmagyar§zza a k·rk®p ®letkori 

saj§toss§gait. Đjabb adatok alapj§n az endothelk§rosod§s h§tter®ben a bakt®rium felsz²n®n aktiv§l·d· plazmin 

proteolytikus hat§s§t is felt®telezik [109]. Emellett a membr§nr·l a szi§lsav elt§vol²t§sa csºkkenti a H faktor 

sejtfelsz²nhez val· kºtŖd®s®t ®s mŤkºd®s®t, ez§ltal okozva alternat²v ¼t diszregul§ci·t ®s komplementaktiv§ci·t 

[110]. 

 

A Streptococcus pneumoniae-HUS (SP-HUS) diagn·zisa 

Az SP-HUS biztos k·rism®je kimondhat·, ha mindh§rom felt®tel fenn§ll: 

ȱ igazolhat· a Streptococcus pneumoniae fertŖz®s (antig®n-, nukleinsav- kimutat§si vagy teny®szt®s alap¼ 

m·dszerekkel), ®s 

ȱ igazolhat· a HUS (l§sd 7. t§bl§zat), ®s 

ȱ kiz§rhat· a DIC (v®rz®s nem igazolhat·, a fibrinog®n szint nem csºkkent).  
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Đjabban lehetŖs®g van a neuraminid§z aktivit§s kimutat§s§ra a betegek sz®rum§b·l, ez seg²thet a ter§pi§s 

dºnt®sek meghozatal§ban.  

 

A Streptococcus pneumoniae-HUS (SP-HUS) ter§pi§ja [108] 

Mivel az alternat²v komplementaktiv§ci·s ¼t szab§lyoz§s§ban kºzponti szerepet j§tsz· H faktor a szi§lsavhoz 

kºtŖdik a sejtmembr§non, ®s §tfed®s lehet a neuraminid§z medi§lt ®s a komplement medi§lt aHUS form§k kºzºtt 

[111], indokolt a diagnosztikai vizsg§latok kiterjeszt®se a komplementrendszer ir§ny§ba is.  

 

Aj§nl§s44 

Streptococcus pneumoniae medi§lt HUS-ban friss fagyasztott plazma alkalmaz§sa ker¿lendŖ. A 

plazmaferezishez albumin haszn§lata javasolt [112-114]. (2C) 

 

A streptococcus pneumoniae medi§lt HUS ter§pi§j§ban dºntŖ a fertŖz®s megf®kez®se, szupport²v ®s vesep·tl· 

kezel®sre csak sz¿ks®g eset®n ker¿l sor. Neutraliz§l· anti-neuraminid§z antitest tartalma miatt az IVIG 

potenci§lisan hat§sos ter§pia lehet, ennek sz®les kºrŤ klinikai igazol§sa m®g v§rat mag§ra. A neuraminid§znak a 

komplement akt§ci·t elŖseg²tŖ hat§sa miatt komplementg§tl· kezel®ssel is pr·b§lkoznak, eddig b²ztat· 

eredm®nnyel. A plazmater§pi§val kapcsolatban kontroll§lt tanulm§nyok nem §llnak rendelkez®sre. A 

patogenezis alapj§n a plazmater§pia (FFP inf¼zi· vagy FFP szubsztit¼ci·val v®gzett plazmacsere) ker¿lendŖ az 

akut szakban, helyette albumin szubsztit¼ci·val v®gzett plazmacsere lehet hat§sos [112-114]. Đjabban T antitest 

negat²v plazm§val tºrt®nŖ sikeres kezel®srŖl is besz§moltak [115]. Az aferezistŖl v§rhat· haszon ®s a lehets®ges 

mell®khat§sok, szºvŖdm®nyek egy®ni m®rlegel®st ig®nyelnek. 

Đjabban influenza A v²rus fertŖz®s szºvŖdm®nyek®nt is le²rtak HUS-t, melynek patogenezise a fentiekhez 

hasonl· a vir§lis neuraminid§z hat§sa miatt [116]. Ter§pi§ja alapvetŖen az antivir§lis ®s szupport²v kezel®sen 

alapul, plazma ad§sa ebben a k·rform§ban is ker¿lendŖ.  

 

Komplement medi§lt at²pusos HUS [14, 19, 117] 
Heterog®n betegs®gcsoport, amelybe sporadikus vagy famili§ris form§k tartoznak, a betegs®g egyes esetekben 

trigger t®nyezŖk (melyek lehetnek fertŖz®sek vagy terhess®g) hat§s§ra manifeszt§l·dik. Kºzºs jellemzŖj¿k a 

s¼lyos, progressz²v lefoly§s, egyes esetekben relapszusokra val· hajlam. Minden ®letkorban elŖfordulhat, de 

fŖleg csecsemŖket, gyermekeket ®s fiatal felnŖtteket ®rintŖ betegs®g. Ritka; becs¿lt incidenci§ja kb. 1-2/1 milli· 

[14, 118]. Az al§bbi, k·reredet szerinti alcsoportok ismertek: 

 

A komplementregul§ci· zavara §ltal okozott, at²pusos HUS 

Az aHUS esetek tºbb mint fel®nek h§tter®ben a komplement alternat²v ¼t regul§ci·s zavara §ll. A 

komplementrendszer alternat²v ¼tj§nak jellegzetess®ge a spont§n aktiv§ci· a folyamatos C3 hasad§s miatt, 

valamint az amplifik§ci·. A komplement regul§ci·s feh®rj®k feladata ennek a folyamatnak a f®ken tart§sa.  

Az alternat²v¼t szab§lyoz§si zavar§nak h§tter®ben funkci·veszt®ses vagy funkci·nyer®ses mut§ci·k, vagy a H 

faktor regul§tor mŤkºd®s®t g§tl· autoantitest §llhat. Eddig a H faktor (HF), I faktor (IF), membr§n kofaktor 

protein (MCP, CD46), B faktor (BF) ®s C3, valamint a thrombomodulin g®nek mut§ci·it ²rt§k le aHUS 

h§tter®ben. A HF, IF, MCP ®s thrombomodulin mut§ci·k jellemzŖen funkci·vesztŖ mut§ci·k, vagyis az ®rintett 

szab§lyoz· feh®rje nem termelŖdik, vagy nem mŤkºdik. A BF ®s C3 eset®ben funkci·nyerŖ mut§ci·r·l van sz·, 

mely az ®lettani szab§lyoz§st nem engedi ®rv®nyre jutni. B§rmelyik mechanizmus is §ll a h§tt®rben, a 

v®geredm®ny az alternat²v ¼t amplifik§ci·ja, a termin§lis reakci·¼t t¼lzott aktiv§l·d§sa, kºvetkezm®nyes szºveti 

k§rosod§ssal (gyullad§skeltŖ anafilatoxinok ®s sejtk§ros²t· komplex hat§s§ra). 

A komplement medi§lt aHUS-ra klinikailag a lappang· kezdet, kifejezett hypertonia, fluktu§l· klinikai t¿netek 

®s laborat·riumi leletek jellemzŖek. A betegs®g megjelen®s®hez a legtºbb esetben kºzvetlen kiv§lt· t®nyezŖk 

vezetnek, pl. infekci· vagy terhess®g. Sz§mos hasonl·s§got mutat a TTP-vel. Nem csak a gyermekkor betegs®ge, 

az esetek  kb. 60%-a a fiatal felnŖttkorban manifeszt§l·dik, de 85 ®ves betegen is le²rt§k. Gyermekkorban az 

esetek fele 2 ®ves kor elŖtt kezdŖdik. Gyermekekn®l a fi¼/le§ny ar§ny kºzel azonos, m²g felnŖttekn®l enyhe nŖi 

t¼ls¼ly figyelhetŖ meg. A betegek tºbb, mint fel®n®l (gyermek: 58%, felnŖtt: 73%) a thrombocytasz§m 50 G/l 

feletti, 15%-ukn§l pedig norm§lis (>150 G/l). A gyerekek 59%-a, m²g a felnŖttek 81%-a szorul dializ§l· 

kezel®sre a folyamat kezdet®n [118]. B§r a klinikai k®pet tºbbnyire az akut veseel®gtelens®g uralja, extrarenalis 

(neurol·giai, cardi§lis, egy®b) t¿net 10-30%-ukn§l fordul elŖ [119]. A felnŖttek ®s a famili§ris halmoz·d§s¼ 

esetek progn·zisa rosszabb. A relapszusok zºme 1 ®ven bel¿l jelentkezik. A kimenetelt a genetikai h§tt®r 

jelentŖsen befoly§solja [118, 119]. 
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Az igazoltan komplementmedi§lt aHUS betegek kb. 50-60%-§nak eset®ben azonos²that· a genetikai 

predispositio, amely tºbbnyire ºsszetett: egy vagy tºbb ritka vari§ci· (mut§ci·k) ®s egy vagy tºbb rizik·-

polimorfizmus vagy -haplot²pus ºsszead·d· hat§s§b·l §ll. A komplex genetikai prediszpoz²ci· miatt a mut§ci·k 

penetranci§ja alacsony, kb. 40-50%-os. A leggyakrabban ®rintett g®nek a kºvetkezŖk [120]: 

H faktor ®s I faktor mut§ci·k 

A HF a leggyakoribb (30%), az IF j·val ritk§bb (5-10%) mut§ci·. Mindk®t faktor eset®ben sz§mos mut§ci· 

ismert. Mindk®t feh®rj®t dºntŖen a m§j termeli. A HF feladata a C3 konvert§z g§tl§sa ®s ï kofaktork®nt ï az IF 

seg²t®se. Az IF az alternat²v ®s a klasszikus utak szab§lyoz§s§ban egyar§nt r®szt vesz, a C3b ®s C4b alfa l§nc§t 

has²tja kofaktor jelenl®t®ben. A HF g®n az 1-es kromosz·ma q32 locus§n, az IF g®n a 4-es kromosz·ma q25 

locus§n helyezkedik el. HF vagy kombin§lt IF mut§ci· hordoz§sa eset®n - kezel®s n®lk¿l - a progn·zis rossz, az 

irreverzibilis veseel®gtelens®g kialakul§s§nak val·sz²nŤs®ge 60-70%. A vese§t¿ltet®st kºvetŖ relapszus a HF 

mut§ci·kn§l kb. 80%-ban, IF mut§ci·kn§l kºzel 100%-ban kºvetkezik be a transzplant§ci·t kºvetŖ 2 ®ven [121] 

bel¿l.  

MCP mut§ci·k 

A membr§n-kofaktor protein (MCP vagy CD46) a vºrºsv®rsejteken k²v¿l minden m§s sejten expressz§l·d·, 

transzmembr§n glikoprotein. Az IF mŤkºd®s®hez sz¿ks®ges sejtfelsz²ni kofaktor; mut§ci·i az aHUS betegek kb. 

10%-§ban mutathat·k ki. Penetranci§ja ¼gyszint®n alacsony. MCP mut§ci· hordoz·kon az aHUS leggyakrabban 

infekci·t kºvetŖen manifeszt§l·dik. Klinikai lefoly§s§t tekintve j·indulat¼ k·rforma, a betegek 20-30%-§n§l 

alakul ki irreverzibilis veseel®gtelens®g. Transzplant§ci·t kºvetŖen a relapszus gyakoris§ga alacsony (a donor 

szerv nem hordozza a mut§ci·t), kb. 10%. A relapsus kiv§lt§s§ban a poszt-transzplant§ci·s ISU kezel®snek ®s az 

endotheli§lis microchimerismus kialakul§s§nak egyar§nt szerepe lehet. Mivel nem solubilis feh®rje, a 

plazmacser®tŖl nem v§rhat· eredm®ny. 

Egy®b mut§ci·k 

A C3 ®s B faktor funkci·nyer®ses mut§ci·i klinikailag kedvezŖtlen lefoly§s¼, gyakran tart·s 

hypocomplementaemiaval k²s®rt aHUS-k®nt jelennek meg, melyekn®l vese-transzplant§ci·t kºvetŖen a betegs®g 

nagy es®llyel ¼jul ki a graftban.  

A thrombomodulin  (amely komplementszab§lyoz· szerepet is betºlt) mut§ci·it azonos²tj§k a legkisebb 

ar§nyban aHUS betegekben (kb. 5%-ban), ®s tºbb mut§ci· eset®n a vari§ci· funkcion§lis relevanci§ja sem 

igazolhat·. A thrombomodulin mut§ci·kkal kapcsolatban nincs elegendŖ klinikai tapasztalat [122].  

Plazminog®n mut§ci·kat egy 2014-ben, az USA-ban ¼j gener§ci·s szekven§l§si m·dszerrel v®gzett vizsg§lat 

sor§n aHUS betegekben igazoltak. Meg§llapt²tott§k, hogy a plazminog®n/plazmin funkci·j§t k§rosan ®rintŖ 

vari§ci·k halmoz·dnak aHUS betegekben, ez§ltal akad§lyozva a thrombusok lebont§s§t [123]. Az elm¼lt 

®vekben nem jelentek meg ¼j adatok, amelyek a plazminog®n szerep®t al§t§masztan§k aHUS-ban. 

Autoimmun (anti -H faktor autoantitest-pozit²v) aHUS [124] 

Az autoimmun mechanizmus talaj§n kialakul· aHUS ï fºldrajzi elhelyezked®stŖl f¿ggŖen ï a betegek 6-56%-

§ban igazolhat·. JellemzŖje az alternat²v ¼t regul§tora, a H faktor ellen k®pzŖdºtt autoantitestek jelenl®te, 

melyek megjelen®se szoros kapcsolatot mutat a komplement-H-faktor szerŤ 1 ®s 3 g®nek (CFHR1, 3) 

homozig·ta del®ci·j§val. Igazolt§k, hogy az anti-HF autoantitestek a H faktor C-termin§lis dom®nhez kºtŖdnek, 

funkcion§lis hat§suk a HF sejtfelsz²nhez val· kºtŖd®s®nek g§tl§sa, vagyis az FH regul§tor funkci·j§nak 

neutraliz§l§sa. 

8. t§bl§zat: At²pusos HUS-ra utal· jelek [29]. 

ȱ Hasmen®s hi§nya a HUS kialakul§sa elŖtt 

vagy 

ȱ Hasmen®s + az al§bbiak kºz¿l b§rmelyik jelenl®te: 

ȯ £letkor < 6 h·nap vagy > 5 ®v 

ȯ Lappang· kezdet 

ȯ HUS relapszus 

ȯ Felt®telezett, kor§bbi HUS 

ȯ Kor§bbi tiszt§zatlan anaemia vagy thrombocytopenia 

ȯ B§rmely szerv§t¿ltet®st kºvetŖ HUS 

ȯ Csal§dban, aszinkron elŖfordul· HUS 
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Egy®b at²pusos HUS form§k 

Klinikailag at²pusos lefoly§st mutat· HUS h§tter®ben §llhatnak egy®b, nem a komplementrendszer mŤkºd®s®nek 

hib§j§n alapul· mechanizmusok is.  

Defekt²v cobalamin-C metabolizmus okozta HUS 

Autoszom§lis recessz²v ºrºkl®smenetŤ HUS k®p®ben jelentkezhet. M§r a sz¿let®skor kibontakoz· fulmin§ns, 

vagy csak k®sŖbb manifeszt§l·d·, enyh®bb lefoly§s¼ form§k [125, 126, 127] egyar§nt ismertek. T§pl§l§si 

neh®zs®g, nºveked®si elmarad§s, hypotonia, letargia, leukopenia, megaloblastos anaemia ir§ny²thatj§k r§ a 

figyelmet. Jellegzetes t¿nete a hyperhomocysteinaemia ®s metylmaloninuria. A betegs®g fenn§ll§sa az 

MMACHC g®n szekven§l§s§val igazolhat·, ennek mut§ci·t ²rt§k le a legtºbb ®rintett esetben. A vesebiopszia 

k·rjelzŖ. Ter§pi§ja: hidroxikobalamin naponk®nti adagol§sa. A kobalamin E ®s G betegs®ghez kapcsol·d· 

aHUS-t is kºzºltek m§r. 

Nagyon ritk§n az anaemia perniciosa [128] is j§rhat microangiopathi§s v®rk®ppel. A klinikai k®p azonban ink§bb 

TTP-nek felel meg, az ar§nytalanul magas LDH h²vhatja fel r§ a figyelmet, az alacsony serum B12-vitamin szint 

®s a norm§lis ADAMTS13 aktivit§s pedig seg²t az elk¿lºn²t®sben.  

 

Diacilglicerol kin§z epszilon (DGKE) mut§ci·hoz kapcsolt HUS 

2013-ban ²rt§k le a DGKE g®n funkci·veszt®ses mut§ci·it korai kezdetŤ, jellemzŖen s¼lyos hipert·ni§val ®s 

proteinuri§val manifeszt§l·d· HUS h§tter®ben [129]. Tov§bbi betegek k·rlefoly§s§nak elemz®s®vel felismer®sre 

ker¿lt, hogy §tfed®s lehet a TMA ®s a membranoproliferat²v glomerulonephritis jelenl®te kºzºtt az ®rintettekben 

[130]. A DGKE funkci·zavar nem ®rinti a komplementrendszer mŤkºd®s®t, ugyanakkor az endothelsejtek 

protrombotikus v§ltoz§s§t okozza. 2014-ben kºzºlt®k, hogy egyes betegekben egy¿tt van jelen a komplement 

alternat²v¼t szab§lyoz§si zavara ®s DGKE mut§ci·, ®s a komplement rendelleness®g nagyban meghat§rozza a 

HUS megjelen®s®nek idej®t ®s s¼lyoss§g§t [131]. Indokolt ez®rt minden korai kezdetŤ HUS eset®n a genetikai 

vizsg§latokat a DGKE ir§ny§ban is kiterjeszteni. 

 

Az at²pusos HUS diagn·zisa [12] 

 

Aj§nl§s45  

Akut veseel®gtelens®g eset®n az aHUS lehetŖs®g®re mindig gondolni kell. A klinikai diagn·zisnak az 

anamn®zisen, klinikai t¿neteken (7. ®s 8. t§bl§zat) ®s a rutin laborat·riumi eredm®nyeken (2. t§bl§zat) kell 

alapulnia [17, 29]. (1A) 

 

Aj§nl§s46 

A k·reredet tiszt§z§shoz sz¿ks®ges vizsg§latokat (3. t§bl§zat) a plazma ter§pia megkezd®se elŖtt kell 

elind²tani [17]. (1B) 

 

Aj§nl§s47 

Az aHUS klinikai gyan¼ja eset®n minden betegn®l r®szletes komplement diagnosztikai vizsg§latot 

(komplement C3, C4, alternat²v-ºsszkomplement, HF, BF, IF, MCP expresszi·, anti-HF-antitest + 

genetika) ®s ADAMTS13 (aktivit§s, inhibitor + genetika) kell v®gezni [12, 13, 17, 132]. (1B) 

 

Az at²pusos HUS k·rism®z®se tºbbl®pcsŖs folyamat. Jelenleg nem rendelkez¿nk olyan vizsg§l·m·dszerekkel, 

amelyekkel a sz¿ks®ges diagnosztikai szenzitivit§ssal ®s specificit§ssal, rºvid idŖ alatt igazolni lehetne az aHUS-

t. Emiatt az aHUS diagnosztik§ja egyr®szt kiz§r§sos m·don, m§sr®szt csak ºsszetett verifik§l§s alapj§n 

lehets®ges.  

 

1. l®p®s:  

A HUS klinikai diagn·zis§nak alapja az akut thrombocytopenia, akut, nem-immun (Coombs-negat²v) 

fragmentocyt§s haemolyticus anaemia, ®s a vesek§rosod§s felismer®se (7. t§bl§zat). A korai diagnosztikus 

l®p®seket a 2. t§bl§zatban, m²g az Ăat²pusosò jelk®nt ®rt®kelendŖ klinikai t¿neteket a 8. t§bl§zatban [29] foglaltuk 

ºssze. Helyes megfontol§s, hogy amennyiben a HUS nem akut gastorenteritis (hasmen®s), s¼lyos, purulens 

t¿dŖgyullad§s vagy meningitis, vagy valamely nyilv§nval· k²s®rŖbetegs®g mellett jelenik meg, akkor a 

klinikailag at²pusosnak ²t®lendŖ.  

2. l®p®s:  

Az aHUS diagn·zis§nak megerŖs²t®se. At²pusos HUS gyan¼ja eset®n, m®g az esetlegesen sz¿ks®ges szupport²v 

ter§pia (vºrºsv®rsejt, illetve ritk§n thrombocyta transzf¼zi·) illetve a plazmater§pia megkezd®se elŖtt, v®rmint§t 

kell venni r®szletes komplement diagnosztikai (klasszikus ®s alternat²v ¼t aktivit§s, C3, C4, HF, IF, BF szint, 

MCP expressio, anti-HF antitest szŤr®s ®s komplementgenetika) ®s ADAMTS13 (enzimaktivit§s, inhibitor ®s 

genetika) ®s kobalamin anyagcsere vizsg§latok c®lj§ra [17]. A nagyobb laborat·riumokban gyakran el®rhetŖ C3 
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®s C4 vizsg§latok norm§l ®rt®ke a komplement defektus lehetŖs®g®t nem z§rja ki, ez®rt a v®rmint§t speci§lis 

laborat·riumba (pl: Semmelweis Egyetem, Belgy·gy§szati ®s Hematol·giai Klinika, Kutat·laborat·rium [133] 

[134] kell k¿ldeni, vagy a laborat·rium utas²t§sa szerint a sz§ll²t§sig le kell fagyasztani (l§sd [194]). 

Az eredm®ny megv§r§s§ra term®szetesen §ltal§ban nincs m·d, a ter§pia 24 ·r§n bel¿l elkezdendŖ ®s a 

k®sŖbbiekben az eredm®nytŖl f¿ggŖen m·dos²tand· (intenzifik§l§s, felf¿ggeszt®s, kieg®sz²t®s, l§sd al§bb). Az 

aHUS diagn·zisa akkor is kimondhat·, ha komplex vizsg§latokkal sem bizony²that· az alternat²v ¼t 

szab§lyoz§s§nak zavara, vagy a hypocomplementaemia. Ugyanakkor az aHUS esetek dºntŖ tºbbs®g®ben a 

pozit²v lelet megerŖs²ti a diagn·zist ®s alkalmas a ter§pia vezet®s®re, hat§soss§g§nak nyomon kºvet®s®re 

(legfŖk®ppen pl. az anti-HF autoantitest pozit²v betegek eset®ben).  

Amennyiben a beteg klinikai §llapota megengedi a vesebiopszi§t, a szºvettani mint§ban ®szlelhetŖ t²pusos 

elv§ltoz§sok mind a diagn·zist egy®rtelmŤs²tik, mind prognosztikai ®rt®kŤek a vesefolyamat/veseel®gtelens®g 

kimenetel®nek meg²t®l®s®ben. 

3. l®p®s:  

A differenci§l diagnosztika eredm®nyeinek ®s a kezdeti ter§pi§ra adott klinikai v§lasz jeleinek kritikus 

®rt®kel®se. A HUS megjelen®s®t kºvetŖ 2-4 nap sor§n, ha nem igazolhat· verotoxin-pozitivit§s, ADAMTS13-

hi§ny, a kobalamin anyagcsere zavara, vagy HUS szºvŖdm®nyt indokol· alapbetegs®g (l§sd 3. §bra ®s 11. 

t§bl§zat), az aHUS diagn·zisa kimondhat·. At²pusos HUS eset®n a kezdeti (szupport²v, infekci· kontroll, 

plazmakezel®s) ter§pi§ra adott klinikai v§lasz (thrombocytasz§m emeked®s, haemolysis m®rt®ke, vesek§rosod§s 

s¼lyoss§ga, az oligo-anuria old·d§sa, a vesefunkci· javul§sa, egy®b szervi k§rosod§sok jelei) sok esetben 

r®szleges, lass¼ ¿temŤ, vagy teljesen elmarad.  

4. l®p®s:  

A genetikai vizsg§latok indokolts§ga ®s eredm®nyei aHUS-ban. Genetikai vizsg§latok (CFH, CFI, CD46, CFB, 

C3, THBD2, CFHR1-5, DGKE, PLG g®nek DNS szekvencia-anal²zis a ritka ®s gyakori vari§ci·k azonos²t§s§ra, 

valamint k·pia-sz§m meghat§roz§s) elv®gz®se indokolt minden ¼j aHUS beteg eset®ben, m§r az elsŖ 

betegs®gepiz·d sor§n. Đgyszint®n indokolt a r®szletes genetikai vizsg§lat HUS relapszus eset®n (igazolt vagy 

gyan²tott), HUS aszinkron csal§di halmoz·d§sa eset®n (szŤrŖvizsg§lat c®lj§b·l ®s k®sŖbbi betegs®grizik· 

meg²t®l®s®re eg®szs®ges csal§dtagokban), valamint ha az aHUS a terhess®g alatt vagy ut§n l®p fel, valamint 

transzplant§ci·t kºvetŖen jelentkezŖ de novo HUS eset®n. Kor§bbi HUS miatt tart·s vesek§rosod§st elszenvedett 

beteg ¼jabb vesetranszplant§ci·ja csak r®szletes genetikai kivizsg§l§st kºvetŖen engedhetŖ meg. A fenti 

genetikai vizsg§latok elv®gz®se aHUS betegekben a kºvetkezŖ t®nyezŖk miatt indokolt: a betegs®g komplement-

medi§lt form§j§nak igazol§sa (a betegek kb. 50-60%-§ban lehets®ges); a progn·zis ®s relapszus rizik· 

felbecsl®se; genetikai tan§csad§s, csal§dszŤr®s lehetŖs®ge; sz¿ks®g eset®n transzplant§ci·s protokoll tervez®se 

(l§sd al§bb); hat§sos ®s biztons§gos ter§pi§s protokollok kiv§laszt§s§nak lehetŖs®ge, dºnt®s a sz¿ks®ges ter§pia 

idŖtartam§r·l. 

A fenti genetikai vizsg§latok eredm®nyeinek ®rt®kel®sekor fokozott kºr¿ltekint®s sz¿ks®ges. Csak olyan 

mut§ci·k minŖs²thetŖk nagy biztons§ggal k·roki hat§s¼nak aHUS eset®n, amelyeket kor§bban m§r le²rtak aHUS 

betegekben (eg®szs®gesekben azonban nem), ®s k§ros funkcion§lis hat§suk igazolt. Đgyszint®n okozati 

hat§s¼nak tekintendŖ az a mut§ci·, amelyet ugyan nem ²rtak le sem betegekben sem eg®szs®gesekben, azonban 

k²s®rletesen igazolhat· a vari§ci· k§ros hat§sa a komplementregul§ci·ra. Minden egy®b esetben gondos in silico, 

k²s®rletes- ®s csal§di anal²zis, stb. sz¿ks®ges az adott vari§ci· funkcion§lis relevanci§j§nak ®s k·roki jelleg®nek 

meg²t®l®s®hez. Ugyancsak kºr¿ltekintŖen kell ®rt®kelni a kºzºns®ges aHUS rizik· polimorfizmusok ®s 

haplot²pusok lehets®ges szerep®t is.  

 

Az at²pusos HUS ter§pi§ja [12, 15, 135] 

A HUS diagnosztikus ®s ter§pi§s algoritmus§t a 2. §br§n szeml®ltetj¿k. 

Mivel felnŖttkorban a szekunder HUS/TTP esetek elŖfordul§sa a gyermekkorin§l sokkal gyakoribb (tumor, 

autoimmun megbeteged®sek, terhess®g, malignus hypertonia, ®s egy®b provok§l· t®nyezŖk lehetŖs®ge miatt), 

ez®rt a k·roki h§tt®r felt§r§sa ®s a v®gleges diagn·zis fel§ll²t§sa §ltal§ban hosszadalmasabb. 

 

Aj§nl§s48 

At²pusos HUS gyan¼ja eset®n a gyermek beteget halad®ktalanul a HUS kezel®s®ben j§rtas olyan 

gyermeknefrol·giai kºzpontba kell §thelyezni, ahol gyermekdialysis ®s gyermek-intenz²voszt§lyos ell§t§s 

is rendelkez®sre §ll [14]. (1D) 

 

Aj§nl§s49 

At²pusos HUS gyan¼ja eset®n a felnŖtt beteget halad®ktalanul a TTP-HUS kezel®s®ben j§rtas olyan 

k·rh§zba kell §thelyezni, ahol dialysis, 24 ·r§s apheresis szolg§lat, intenz²v oszt§lyos, nefrol·giai ®s 

hematol·giai ell§t§s lehetŖs®ge egyar§nt rendelkez®sre §ll. (1D) 

 



Eg®szs®g¿gyi szakmai ir§nyelv         002168 

A thrombotikus thrombocytopeni§s purpura (TTP) ®s a haemolytikus uraemi§s syndroma (HUS) 

kezel®s®rŖl 

 

34 

Aj§nl§s50 

Az aHUS klinikai diagn·zisa eset®n gyermekekn®l elsŖ vonal¼ komplementg§tl· kezel®st kezel®st kell 

alkalmazni, ®s ezt 24-48 ·r§n bel¿l kell elkezdeni [12, 14, 15, 18].(1B) 

 

Aj§nl§s51 

Komplementg§tl· kezel®s hi§ny§ban a gyermekkor¼ aHUS betegek plazmacsere kezel®s®nek megkezd®se 

24 ·r§n bel¿l javasolt (9. t§bl§zat) [29]. (1B) 

 

9. t§bl§zat: Plazmacsere at²pusos HUS-ban gyermekkorban 

(az European Pediatric Study Group for HUS aj§nl§sa)[29] 

ȱ Plamacsere ind²t§sa 24 ·r§n bel¿l, kiv®ve: 

- m§s m·don kezelendŖ alternat²v diagn·zis alapos gyan¼ja eset®n 

- kisgyermekekn®l a v®nabiztos²t§s technikai neh®zs®gei eset®n 

- enyhe vese®rintetts®g eset®n, ha a kock§zat/haszon ar§ny kedvezŖtlen 

ȱ Szubsztit¼ci·: FFP vagy pooled plasma, hum§n, solvent-detergent treated 

ȱ Volumen: 1,5 plazmavolumen (60-75 ml/kg/alkalom) 

ȱ Gyakoris§g: 

-  naponta 1x 5 napig 

-  hetente 5x 2 h®tig 

-  hetente 3x 2 h®tig 

- a ter§pi§s hat§s ki®rt®kel®se a kezel®s 33. napj§n 

ȱ V®gpont: 

-  plazmacser®vel nem kezelhetŖ alternat²v diagn·zis beigazol·d§sa 

-  plazmacsere elhagy§s§t ig®nylŖ s¼lyos komplik§ci· 

-  haematol·giai remisszi·*  

*   A plazmacsere folytat§s§hoz a k·reredet tiszt§z§sa is sz¿k®ges 

 

Aj§nl§s52 

FelnŖtt betegekn®l aHUS klinikai diagn·zisa eset®n elsŖ vonal¼ kezel®sk®nt plazmacsere javasolt a TTP 

plazmacsere protokoll szerint (6. t§bl§zat). A kezel®s v®gpontj§t azonban egy®nre szabottan kell 

meghat§rozni [15, 17, 30, 136]. (1B) 
 

Aj§nl§s53 

FelnŖtt aHUS betegekn®l is komplementg§tl· kezel®sre kell v§ltani, ha 5 plazmacser®t kºvetŖen sincs 

legal§bb 25%-os javul§s a sz®rum kreatinin szintben, f¿ggetlen¿l a hematol·giai t¿netek ®s param®terek 

v§ltoz§s§t·l, ha a szekunder okok nagy val·sz²nŤs®ggel kiz§rhat·k [15]. (1B) 
 

Aj§nl§s54 

Az aHUS relapszusa, vagy vesegraftban kialakul· aHUS eset®n felnŖtt betegn®l is elsŖ vonal¼ 

komplementg§tl· kezel®s javasolt [15]. (1B) 
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3. §bra: A HUS diagnosztikus algoritmusa ®s a lehets®ges ter§pi§s m·dozatok ºsszefoglal§sa [132]. A 

r®szletes magyar§zatot l§sd a szºvegben. A [15]- ºs sz§m¼ referencia alapj§n, m·dos²t§sokkal. Az §br§n 

csak a leggyakoribb megjelen®si form§k ker¿ltek jelºl®sre.  

 

 
 

Plazma ter§pia 

Az European Pediatric Study Group for HUS gyermekekre vonatkoz·, standardiz§lt, 2009-es plazmacsere 

aj§nl§s§t a 9. t§bl§zat tartalmazza [29]. A TTP plazmacsere protokollj§hoz k®pest nagyobb volumenŤ, de 

fokozatosan csºkkenŖ frekvenci§j¼ kezel®st javasol. FelnŖttekn®l a TTP-n®l le²rt naponk®nti plazmacsere 

protokoll tov§bbra is haszn§lhat· [17].  

Tiszt§n faktorhi§nyt eredm®nyezŖ mut§ci·k eset®ben, a plazmacsere helyett a plazma transzf¼zi· (10-20 ml/kg, 

heti 2-3-szor) is hat§sos lehet, ha a beteg a folyad®kterhel®st j·l viseli. K·ros feh®rj®t eredm®nyezŖ mut§ci·kban, 

k¿lºnºsen a funkci·nyer®ses form§kban, a k·ros feh®rje elt§vol²t§sa is sz¿ks®ges, ez®rt ezekben az esetekben 

mindenk®ppen a plazmacsere v§lasztand·. A thrombomodulin mut§ci·k eset®n plazmater§pi§ra a betegek 80%-a 

reag§lt [119]. MCP mut§ci· fenn§ll§sa eset®n a klinikai k®p s¼lyoss§ga szerint kell dºnteni a plazmater§pi§r·l 

[119], amelytŖl DGKE mut§ci·kban l®nyeges eredm®ny nem v§rhat·. 

Az European Pediatric Study Group for HUS ir§nyelv §ltal javasolt, nagy volumenŤ plazmacsere protokollal 

szerzett tapasztalatok azt mutatt§k, hogy az intenz²v plazmacsere hat§sa szuboptim§lis: a kezel®s 33. napj§n a 

gyermekek 17%-a m®g mindig dial²zisre szorult, 11%-n§l nem alakult ki haematol·giai remisszi·, ®s 31%-ukn§l 

valamilyen centr§lis kan¿l szºvŖdm®ny l®pett fel [18]. Ez®rt a legutols· Nemzetkºzi Consensus gyermekek 

sz§m§ra m§r elsŖ vonal¼ komplementg§tl· kezel®st javasol, amelyet 24-48 ·r§n bel¿l meg kell kezdeni ®s 

plazmacsere csak ennek hi§ny§ban jºn sz·ba [12]. 

A French Study Group for aHUS/C3G munkacsoport javaslata alapj§n felnŖttekn®l is komplementg§tl· 

kezel®sre kell §tt®rni, ha 5 plazmacser®t kºvetŖen a sz®rum kreatinin szint kevesebb, mint 25%-kal csºkken, 

f¿ggetlen¿l a haematol·giai param®terek alakul§s§t·l [15]. Ez az idŖtartam §ltal§ban elegendŖ az ADAMTS13-

hi§ny, verotoxin, autoimmun mechanizmus, tumor, gy·gyszerhat§s, infekci·k kiz§r§s§ra. MegerŖs²theti a 

diagn·zist a szºvettani vizsg§lat is, ha a vesebiopszia az aktu§lis thrombocytasz§m ®s haemostasis param®terek 

mellett biztons§ggal elv®gezhetŖ. Igazolt aHUS relapszus, vagy vesegraftban kialakul· aHUS eset®n felnŖttekn®l 

is az elsŖ vonal¼ komplementg§tl· kezel®s v§lasztand·, plazmacsere csak ennek megkezd®s®ig jºn sz·ba. 

Amennyiben nem §ll rendelkez®sre komplementg§tl· ter§pia, a plazmacser®t a komplett remisszi·ig vagy az 

el®rhetŖ maxim§lis javul§sig, de legal§bb 1 h·napig folytatni kell. Kiv®tel, ha idŖkºzben kider¿l, hogy a 
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folyamat plazmaïrefrakter, vagy m§s specifikus ter§pi§t ig®nyel, vagy a kezel®s folytat§s§t megakad§lyoz· 

mell®khat§s jelentkezik [29]. 

A maxim§lis javul§s el®r®s®t kºvetŖen a kezel®sek ·vatos ritk²t§sa mellett fenntart· ter§pi§ra lehet §tt®rni, ennek 

mik®ntj®t (plazma inf¼zi· vagy plazmacsere), d·zis§t, gyakoris§g§t ®s idŖtartam§t egy®nileg kell meghat§rozni 

[19].  

Komplementg§tl· gy·gyszer hi§ny§ban, v®gst§dium¼ veseel®gtelens®g eset®n, plazmacser®re nem reag§l·, 

s¼lyos, befoly§solhatatlan akt²v thromboticus microangiopathia ®s/vagy malignus hypertonia eset®n k®toldali 

nephrectomia is sz·ba jºhet [13, 17]. 
 

C®lzott komplementg§tl· kezel®s  

 

Aj§nl§s55 

A komplementg§tl· kezel®s tervezett alkalmaz§sa elŖtt legal§bb 2 h®ttel a betegeket a meningococcussal 

szemben vakcin§lni kell (A, C, Y, W135 szerocsoport elleni konjug§lt vakcin§val ®s B szerocsoport elleni 

konjug§lt vakcin§val). K®t h®ten bel¿l ind²tott kezel®sn®l antibiotikum profilaxist (metilpenicillin vagy 

makrolid) kell alkalmazni. A 18 ®v alatti betegeket meningococcus ®s Haemophilus influenzae ellen is 

oltani kell [12, 14, 137]. (1A) 

 

Aj§nl§s56 

Komplementg§tl· kezel®s elŖtt a betegeket betegt§j®koztat· f¿zettel ®s betegbiztons§gi k§rty§val kell 

ell§tni. R®szletesen fel kell vil§gos²tani Ŗket arr·l, hogy az olt§s nem ny¼jt teljeskºrŤ v®delmet (l§sd csatolt 

t§j®koztat·) Meningococcus fertŖz®ssel szemben. Ha l§z k²s®ret®ben fejf§j§s ®s/vagy tark·merevs®g 

jelentkezik vagy f®ny®rz®kenys®g l®p fel, azonnal orvoshoz kell fordulniuk, mert ezek a jelek 

meningococcus fertŖz®st jelezhetnek [12, 137]. (1A) 

 

Aj§nl§s57 

A komplementg§tl· ter§pia megkezd®se elŖtt felnŖtt betegek eset®ben vesebiopszia v®gezhetŖ a diagn·zis 

pontos²t§sa ®s a progn·zis megit®l®se c®lj§b·l, ha a haematol·giai param®terek ®s az egy®b kºr¿lm®nyek 

ennek biztons§gos kivitelez®s®t lehetŖv® teszik [14]. (1D) 
 

Aj§nl§s58 

H§rom h·napn§l hosszabb dializ§l· kezel®s eset®n a komplementg§tl· ter§pia megkezd®s®nek vagy 

folytat§s§nak indik§ci·j§t a vese szºvettani lelet®nek birtok§ban javasolt eldºnteni [12]. (1C) 

 

Aj§nl§s59 

S¼lyos extrarenalis t¿netek kezel®s®hez a komplementg§tl· ter§pia akkor is javasolhat·, ha a 

veseel®gtelens®g nem reverzibilis [12]. (2C) 

 

Aj§nl§s60 

A komplementg§tl· kezel®s elind²t§sakor a 2. d·zis elŖtt vett v®rmint§b·l a komplementg§tl§s ellenŖrz®se 

javasolt, szaklaborat·riumban (mintav®teli ¼tmutat·t l§sd: [194]). A k®sŖbbiekben ugyancsak ellenŖrz®s 

javasolt, ha klinikailag gyan²that· a hat®konys§g hi§nya vagy csºkken®se [12]. (1C) 

 

Aj§nl§s61 

A komplementg§tl· kezel®s hat§stalans§g§nak kimond§s§hoz legal§bb 3 h·napos eredm®nytelen kezel®s 

sz¿ks®ges [12]. (1C) 
 

Aj§nl§s62 

A komplementg§tl· kezel®s felf¿ggeszt®s®rŖl csak komplement genetikai vizsg§lat eredm®ny birtok§ban 

lehet dºnteni, ebben az esetben nagyon szoros obszerv§ci· sz¿ks®ges. Relapsus eset®n (kontraindik§ci· 

hi§ny§ban) ¼jra kell ind²tani a kezel®st [12]. (1B) 

 

Az eculizumabot [137] ®s a ravulizumabot is tºrzskºnyvezt®k az aHUS kezel®s®re, ®s Magyarorsz§gon egyedi 

m®lt§nyoss§gi k®relem alapj§n el®rhetŖ a betegeknek. Az eculizumab el®rhetŖs®ge s¿rgŖss®gi alkalmaz§s sor§n 

jelentŖsen javult az elm¼lt ®vekben. A ravulizumab [138, 139] szerkezetileg m·dis²tott eculizumab. A m·dos²t§s 

c®lja az endoszom§lis neonat§lis Fc receptorokhoz (FcRN) val· kºtŖd®s jav²t§sa, ez§ltal a felez®si idŖ 

megnºvel®se volt. Mindk®t k®sz²tm®ny humaniz§lt IgG2/4 kappa monoklon§lis antitest, mely a C5 komplement 

feh®rj®hez nagy affinit§ssal kºtŖdve megakad§lyozza annak has²t§s§t ®s ²gy a C5b-9 komplex (membrane attack 

complex) kialakul§s§t. Ez§ltal le§ll²tja komplement termin§lis ¼t aktiv§l·d§s§t an®lk¿l, hogy az alternat²v ¼t 
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aktiv§ci·j§t a C3 szintj®n ®rdemben befoly§soln§. Egyik k®sz²tm®ny sem g§tolja a komplement aktiv§ci·t a C3 

szintj®n, amely n®lk¿lºzhetetlen a mikroorganizmusok opszoniz§ci·j§hoz, az antig®n prezent§ci·hoz ®s az 

immunkomplexek ki¿r¿l®s®hez. A k®t szer klinikai hat®konys§ga ®s mell®khat§s spektruma hasonl·, a k¿lºnbs®g 

az adagol§sban rejlik: m²g az eculizumab eset®ben a fenntart· kezel®st 2 hetente, addig a ravulizumab eset®ben 

ezt elegendŖ 8 hetente v®gezni. A ritk§bb adagol§s melletti stabilabb v®rszint kedvezŖbb ter§pi§s felt®teleket 

teremt [140]. 

A nemzetkºzi aj§nl§sok [12, 15], valamint az eculizumab ®s a ravulizumab alkalmaz§si elŖ²r§sa [137] szerint a 

kezel®s megkezd®se elŖtt legal§bb 2 h®ttel a betegeket a meningococcussal szemben vakcin§lni kell (A, C, Y, 

W135 szerocsoport elleni konjug§lt vakcin§val ®s B szerocsoport elleni konjug§lt vakcin§val). K®t h®ten bel¿l 

ind²tott kezel®sn®l antibiotikum profilaxist (penicillin V vagy makrolid) kell alkalmazni. Egyes orsz§gokban ez a 

kezel®s teljes idŖtartama alatt ®s a befejez®se ut§n m®g tov§bbi 60 napig kºtelezŖ. Amennyiben az olt§s nem 

kivitelezhetŖ legal§bb k®t h®ttel a komplementg§tl· kezel®s kezdete elŖtt, akkor megfontoland·, hogy az 

antibiotikus profilaxist a komplementg§tl· kezel®s v®g®ig kell akalmazni. A betegeket betegt§j®koztat· f¿zettel 

®s betegbiztons§gi k§rty§val kell ell§tni, ®s r®szletesen fel kell vil§gos²tani arr·l, hogy az olt§s nem ny¼jt 100%-

os v®delmet. Amennyiben l§z, l§zzal k²s®rt fejf§j§s ®s/vagy tark·merevs®g, vagy f®ny®rz®kenys®g l®p fel, 

azonnal orvoshoz kell fordulniuk, mert ezek a jelek meningococcus fertŖz®sre utalhatnak. A 18 ®v alatti 

betegeket Haemophilus influenzae ®s pneumococcus ellen is oltani kell.  

Fontos, hogy a vakcin§l§s fokozhatja a komplement aktiv§ci·t, ez®rt a beteg szoros megfigyel®st ig®nyel. 

Az eculizumab alkalmaz§sa terhess®g alatt az eddigi adatok alapj§n biztons§gos, az ¼jsz¿lºtt 

komplementrendszer®re nincs hat§ssal [141], b§r ¼jabban olyan adatokat is kºzºltek, amelyek szerint 

kimutathat· az ¼jsz¿lºtt v®r®ben [142]. A ravulizumabr·l nincs m®g adat terhess®gben. Az eculizumab egy®ni 

m®rlegel®s ®s fokozott ellenŖrz®s mellett adhat· terhess®g alatt, ha az indik§ci· egy®rtelmŤ.  

Az eculizumab alkalmaz§sa inf¼zi·ban, kezdetben hetente 1 alkalommal 4 h®ten §t, majd 2 hetente tºrt®nik fix 

d·zisokkal [137]. Tºbb tanulm§ny szerint az eculizumab v®rszint, a komplement aktiv§ci·s ®s a haemolysis 

biomarkerek ellenŖrz®se mellett az adagol§si idŖintervallum a betegek jelentŖs r®sz®n®l biztons§ggal 

megny¼jthat· [143, 144]. A nagyobb tests¼ly ®s a f®rfi nem csºkkentette a gy·gyszer elimin§ci·s felez®si idej®t 

®s nºvelte az intervallum extensio lehetŖs®g®t. A ter§pia perszonaliz§l§sa jelentŖs kºlts®gmegtakar²t§st ®s a 

betegek r®sz®re jobb ®letminŖs®get eredm®nyezett [143]. 

A ravulizumab eset®ben az elsŖ tel²tŖ d·zist kºvetŖen 2 h®t m¼lva t®r¿nk §t a 8 hetente alkalmazand· fenntart· 

kezel®sre. A ravulizumab eset®ben m§r tests¼lyhoz illesztett d·zist kell adni [138]. A komplementg§tl§s 

kialakul§s§t szaklaborat·riumban ellenŖriztetni kell a 2. adag bead§sa elŖtt ®s minden olyan esetben, amikor 

klinikai gyan¼ van a hat§s csºkken®s®re vagy megszŤn®s®re. Ha a g§tl§s nem teljes, ennek oka tiszt§zand·. A 

h§tt®rben komplement aktiv§l· §llapotok (infekci·k, terhess®g, mŤt®ti beavatkoz§s, trauma, ischaemiaï

reperfusio), massz²v protenuria vagy feh®rjevesztŖ §llapot (pl. akt²v IBD), helytelen d·zis ®s ï nagyon ritk§n ï 

genetikai rezisztencia (rezisztens C5 vari§ns §zsiai ®s jap§n betegekn®l) [12] is megh¼z·dhat. A kezel®s 

elind²t§s§t kºvetŖen a plazma ter§pia §ltal§ban elhagyhat·, de ha ez m®gsem lehets®ges, akkor az adagol§st a 

gy·gyszerkºnyvi elŖirat szerint m·dos²tani kell. Hat§sa aHUS-ban azonos komplement mut§ci·val j§r· ®s 

mut§ci· n®lk¿li esetekben. Extrarenalis t¿netek eset®n a veseel®gtelens®g reverzibilit§s§t·l f¿ggetlen¿l indokolt 

az alkalmaz§sa [12]. Kor§n (HUS megjelen®s®t kºvetŖ <28 nap) ind²tott kezel®s eset®n nagyobb a vesemŤkºd®s 

helyre§ll§s§nak val·sz²nŤs®ge [15, 145]. H§rom h·napn§l hosszabb dializ§l· kezel®s ut§n a vesebiopszia dºnthet 

a gy·gyszer ad§s§nak vagy folytat§s§nak javallat§r·l [12]. A kezel®st az eculizumab eset®ben elm®letileg 

®lethosszig kell folytatni, kiv®ve, ha a szer hat§stalannak bizonyul. Ennek kimond§s§hoz legal§bb 3 h·napos 

kezel®s sz¿ks®ges [146]. A ravulizumab eset®ben a kezel®st legal§bb 6 h·napig javasolt alkalmazni, ezt 

kºvetŖen a tov§bbi kezel®s szem®lyre szabottan tºrt®nhet [138]. Az enormis kezel®si kºlts®gek, a potenci§lis 

szºvŖdm®nyek lehetŖs®ge, valamint a rendszeres inf¼zi·s kezel®s okozta kellemetlens®g elker¿l®se c®lj§b·l 

eredm®nyes pr·b§lkoz§sok folynak a szer ad§s§nak felf¿ggeszt®s®vel a stabil remisszi· el®r®se ut§n gyermekek 

®s felnŖttek eset®ben egyar§nt [147]. Egy friss, prospekt²v multicentrikus tanulm§ny szerint a relapsus a 

komplement genetikai elt®r®st nem hordoz· betegekn®l 5% alatti, m²g a komplement g®nvari§ns hordoz·kn§l ez 

50% volt. A visszaes®s rizik·j§t nºvelte tov§bb§ a nŖi nem, illetve a kezel®s felf¿ggeszt®sekor ®szlelt magasabb 

sC5b-9 ®rt®k. A kezel®s ¼jraind²t§s§val a vesefunkci· relapsust megelŖzŖ szintje 11/13 esetben volt el®rhetŖ 

[148]. A retrospekt²v vizsg§latokban mind a visszaes®s gyakoris§ga, mind a genetikai elt®r®sek jelentŖs®ge 

v§ltoz· [135, 149]. 

A k®rd®s m®g nem dŖlt el v®glegesen, de a rendelkez®sre §ll· adatok ink§bb az elhagyhat·s§g biztons§ga mellett 

sz·lnak [148]. A komplementg§tl· kezel®s felf¿ggeszt®se eset®n nagyon szoros obszerv§ci· sz¿ks®ges 

(proteinuria otthoni ellenŖrz®se vizelet stix-szel heti 2-szer, v®rnyom§sm®r®s, petechi§k ellenŖrz®se) [147, 150] 

®s a reaktiv§ci· elsŖ jel®re folytatni kell a kezel®st. H faktor, funkc·nyer®ses C3 ®s B faktor, CFH:CFHR1 

g®n§trendezŖd®s, valamint kombin§lt mut§ci·s esetekben ®s alacsony rezidu§lis GFR mellett azonban a kock§zat 

m®g ²gy is tetemes. A komplementg§tl· kezel®s elhagy§s§r·l a genetikai ®s egy®b prediszpon§l· t®nyezŖk 
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egy¿ttes, gondos ®rt®kel®se alapj§n lehet csak dºnteni [151]. Izol§lt, heterozygota MCP mut§ci·k talaj§n 

kialakul· aHUS-ban tart·s eculizumab kezel®s nem tŤnik indokoltnak a relapszus kiv®d®se c®lj§b·l [152]. 

DGKE mut§ci· talaj§n kialakul· aHUS eset®n az eculizumab kezel®stŖl nem v§rhat· eredm®ny, ez®rt ilyen 

k·rform§ban komplementg§tl· kezel®s nem indokolt, vagy ha az m§r folyamatban van, akkor a kezel®s 

le§ll²tand· [153].  

 

Fejleszt®s alatt §ll· komplementg§tl· szerek  

Az ir§nyelv ²r§s§nak idej®n tov§bbi komplementg§tl· szerekkel is ²g®retes klinikai vizsg§latok folynak. Ezek 

vizsg§lata, Eur·pai enged®lyez®se ®s hazai forgalomba hozatala jelenleg is tart vagy a kºzeljºvŖben v§rhat·. A 

kºvetkezŖ ®vekben v§rhat·an bevezet®sre ker¿lŖ komplementg§tl· gy·gyszerekkel kapcsolatos eddigi ismeretek 

ºsszefoglal§sa: 

 

Crovalimab [154] 

A crovalimab (RO7112689 vagy SKY59) egy ¼j anti-C5 monoklon§lis antitest alap¼ gy·gyszer, amelynek ¼gy 

alak²tottak ki az izoelektromos pontj§t, a neonat§lis Fc-receptorhoz val· kºtŖd®s®t ®s a pH-f¿ggŖ affinit§s§t, 

hogy a hat®kony C5 lebont§s mellett az antitest recirkul§l a kering®sbe az endothel sejtekbŖl. A technol·gi§nak 

kºszºnhetŖen a crovalimab hossz¼ f®l®letidŖvel rendelkezik, a C5-hºz a b®ta l§ncon kºtŖdik, a kºt®s nem 

®rz®keny a C5 c.2654G Ÿ A polimorfizmusra. A crovalimab hat§sa a C5 szintj®nek csºkkent®se §ltal a 

termin§lis reakci·¼t aktiv§ci·j§nak f®kez®se ®s a membr§nk§ros²t· komplex kialakul§s§nak g§tl§sa. Jelenleg a 

crovalimab a paroxysmalis nocturnalis hemoglobinuria kezel®s®re enged®lyezett, 2021-ben k®t klinikai vizsg§lat 

is folyamatban van serd¿lŖ ®s felnŖtt aHUS betegekkel a crovalimab hat®konys§g§nak ®s biztons§goss§g§nak 

vizsg§lat§ra (NCT04958265 ®s NCT04861259).  

 

Pegcetacoplan [155] 

A pegcetacolpan egy PEGyl§lt 15 tag¼ C3-kºtŖ peptid, amely a komplementg§tl·k egy eddig gy·gyszerk®nt 

nem haszn§lt csoportj§ba tartozik. A csoport tagjait a compstatin komplement inhibitor szerkezeti anal·gjaik®nt 

fejlesztett®k, a C3 molekul§hoz (annak C3b r®sz®hez) tºrt®nŖ kºtŖd®s ut§n megakad§lyozza az enzimatikus 

has²t§st, vagyis az akt²v C3- ®s C5-konvert§z enzimek kialakul§s§t. A gy·gyszer szubkut§n adagolhat·, ®s g§tl· 

hat§sa mind a C3-konvert§z szintj®n (alternat²v-, letkin- ®s klasszikus utak), mind a C5-konvert§z szintj®n 

(termin§lis ¼t) ®rv®nyes¿l. Az elsŖ forgalombahozatali enged®ly 2021-ben PNH indik§ci·ban megsz¿letett, ®s 

sz§mos tov§bbi komplement medi§lt betegs®gben folyamatban vannak klinikai vizsg§latok, kºzt¿k 

transzplant§ci·-asszoci§lt trombotikus mikroangiop§ti§ban is (EudraCT Number: 2021-003157-27).  

 

Iptacopan [156] 

Az iptacopan (LNP023) az elsŖ sz§jon §t szedhetŖ, reverzibilis hat§s¼ kismolekula t²pus¼ prote§z inhibitor, 

amely k®pes az alternat²v ¼t C3-konvert§z enzimkomplex szerin-prote§z mŤkºd®sŤ tagj§t, a B-faktort g§tolni. A 

g§tl· hat§s eredm®nyek®nt az alternat²v ¼t C3 konvert§z komplex (C3bBb*) mŤkºd®se csºkken, f®kezŖdik az 

amplifik§ci·s hurok, azonban a klasszikus/lektin ¼t C3 konvert§z (C4b2a) nem g§tl·dik. Jelenleg PNH-ban ®s 

tºbb, komplement medi§lt betegs®gben indulnak/zajlanak klinikai vizsg§latok, kºzt¿k felnŖttkori aHUS-ban is 

(EudraCT Number: 2020-005186-13). 

 

Az autoimmun aHUS kezel®se 

 

Aj§nl§s63 

Az aHUS autoimmun k·rform§j§ban az elsŖdleges kezel®s a plazmacsere ®s az immunszuppressz²v 

ter§pia. (1B) 

 

Aj§nl§s64 

Az aHUS autoimmun k·rform§j§ban ®letvesz®lyes extraren§lis t¿netek eset®n, az immunszuppressz²v 

kezel®s mellett komplementg§tl· kezel®s is adhat· elsŖ vonal¼ kezel®sk®nt [12]. (1C) 

 

A hagyom§nyos kezel®s intenz²v plazmacser®bŖl ®s immunoszuppressz²v (indukci·: szteroid, ciklofoszfamid 

vagy rituximab, fenntart· kezel®s: szteroid, mikofenol§t-mofetil vagy azatioprin) kezel®sbŖl §ll. A kezel®st ¼gy 

kell v®gezni, hogy az antitest titer lehetŖleg 1000 AU/ml al§ csºkkenjen. A 8000 AU/ml feletti kiindul§si antitest 

titer kedvezŖtlen progn·zist sejtet [157]. S¼lyos extrarenalis t¿netek eset®n (azonnali hat§sa miatt) az elsŖ vonal¼ 

komplementg§tl· + immunszuppressz²v kezel®s lehet az optim§lis v§laszt§s [158].   
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Szupport²v ter§pia 

 

Aj§nl§s65 

Vºrºsv®rsejt transzf¼zi· sor§n v§lasztott, feh®rv®rsejt-deplet§lt k®sz²tm®ny ad§sa javasolt. (1D) 

 

Aj§nl§s66 

Az indik§ci· fel§ll²t§sa sor§n az anaemia m®rt®k®n k²v¿l a klinikai t¿neteket is figyelembe kell venni, 

k¿lºnºsen cardi§lis ®rintetts®g eset®n. (1A) 

 

Aj§nl§s67 

Ren§lis anaemia eset®n a transzf¼zi·s ig®ny csºkkent®s®re eritropoetin ad§sa javasolt [159]. (1B) 

 

Aj§nl§s68 

Thrombocyta transzf¼zi· §ltal§ban kontraindik§lt, kiv®ve az ®letvesz®lyes v®rz®st [13, 19]. (1A) 
 

Aj§nl§s69 

A haemolysis idŖszak§ban folsavp·tl§s sz¿ks®ges [1]. (1C)  
 

Aj§nl§s70 

A betegeket aj§nlott influenza A ®s SARS-CoV-2 ellen vakcin§lni [15, 19]. (1C) 
 

Aj§nl§s71 

Minden beteget gondoz§sba kell venni ®s rendszeresen ellenŖrizni kell. A beteget r®szletesen t§j®koztatni 

kell (l§sd csatolt "TTP-HUS betegt§j®koztat·") a k·rk®p term®szet®rŖl, a relapszus rizik·j§r·l, t¿neteirŖl, 

a terhess®g vesz®lyeirŖl, ®s az ezekkel kapcsolatos teendŖkrŖl. (1D) 

 

A TTP szupport²v ter§pi§j§n§l le²rtakon k²v¿l k¿lºnºs gondot kell ford²tani az elektrolit-, sav-b§zis-, ®s 

folyad®k-egyens¼ly rendez®s®re, valamint a hypertonia kezel®s®re. Ren§lis anaemi§ban eritropoetin ad§sa 

javasolt a vºrºsv®rsejt transzf¼zi·s ig®ny csºkkent®s®re. Tekintettel arra, hogy az influenza az egyik 

leggyakoribb trigger, a betegek influenza A elleni v®dŖolt§sa javasolt [15, 19]. 

 

Vesetranszplant§ci· indik§ci·ja aHUS betegekben [17] 

 

Aj§nl§s72 

At²pusos HUS miatti vese§t¿ltet®s a genetikai h§tt®r tiszt§z§sa n®lk¿l nem v®gezhetŖ [12, 14, 17]. (1B) 
 

Aj§nl§s73 

A vesetranszplant§ci·n§l a relapszus rizik·j§t ®s a kiv®d®s®hez sz¿ks®ges profilaktikus ter§pi§t a 

komplement genetikai vizsg§lat ®s a k·rk®p biol·giai viselked®se alapj§n kell meghat§rozni [12]. (1B) 

 

Aj§nl§s74 

Vesetranszplant§ci·t kºvetŖ relapszus eset®n elsŖ vonal¼ komplementg§tl· kezel®s sz¿ks®ges, mert a 

plazmacsere a vese szempontj§b·l az irodalmi adatok ®s a hazai tapasztalat alapj§n is hat§stalan [12, 

160]. (1B) 

 

Aj§nl§s75 

Vesetranszplant§ci·hoz profilaktikus kezel®sk®nt nagy rizik·j¼ betegekn®l komplementg§tl· kezel®s, 

kºzepes rizik·j¼ betegekn®l komplementg§tl· kezel®s vagy plazmacsere javasolhat· [15]. (1C) 

 

V®g§llapot¼ veseel®gtelens®g eset®n az at²pusos HUS alapdiagn·zis hossz¼ ideig a vesetranszplant§ci· 

ellenjavallat§t k®pezte, dºntŖen a kifejezetten rossz graft t¼l®l®si adatok miatt. At²pusos HUS-ban v®gzett 

vesetranszplant§ci· eset®n, tºrt®neti adatok szerint, a graftveszt®s legfŖbb oka az alapbetegs®g visszat®r®se volt 

[160]. Ez kialakulhat kºzvetlen¿l az §t¿ltet®st kºvetŖen is, az id®zett tanulm§nyban jellemzŖen 6 h·nappal a 

transzplant§ci·t kºvetŖen l®pett fel, ®s a betegek ~60-90%-§t ®rintette a k¿lºnbºzŖ esetsorozat le²r§sok adatai 

szerint [161, 162]. Az aHUS transzplant§ci·t kºvetŖ visszat®r®s®t elŖre jelzŖ, legfontosabb predikci·s 

t®nyezŖnek az igazolt komplement mut§ci· bizonyult. A genetikai elt®r®sek jellemzŖinek (®rintett g®n, mut§ci· 

t²pusa, mut§ci· funkcion§lis hat§sa) ºsszegz®se sor§n meg§llap²tott§k, hogy mely vari§ci·k §llnak kapcsolatban 

alacsony, kºzepes vagy magas rekurrencia rizik·-fokoz·d§ssal [15]. A francia munkacsoport aj§nl§s§nak 

megfelelŖen, a recidiva kºzepes vagy magas kock§zata eset®n profilaktikus ter§pia sz¿ks®ges a 
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peritranszplant§ci·s idŖszakban, melynek m·dja jelenleg a plazmacsere vagy c®lzott komplementg§tl· kezel®s 

lehet (10. t§bl§zat).  

 

10. t§bl§zat: Vesetranszplant§ci· elŖtti profilaxis [12, 121] 

Rekurrencia rizik·ja Profilaxis m·dja 

Nagy  

ȱ HF ®s funkci·nyer®ses mut§ci·k: BF, C3  

ȱ Kombin§lt mut§ci·k, kiv®ve MCP 
kombin§ci·k 

ȱ Kor§bbi graft veszt®s recid²va miatt, 
f¿ggetlen¿l a genetikai eredm®nytŖl 

Komplementg§tl· kezel®s 

Kºzepes  

ȱ Izol§lt IF mut§ci· 

ȱ Kombin§lt MCP mut§ci· 

ȱ Ismeretlen funkcion§lis hat§s¼ mut§ci· 

Komplementg§tl· kezel®s vagy plazmacsere 

Alacsony  

ȱ DGKE mut§ci· 

ȱ Izol§lt MCP mut§ci· 

ȱ Nincs kimutathat· mut§ci· 

ȱ Alacsony anti-HF antitest titer 

Nem sz¿ks®ges prophylaxis 

 

A francia munkacsoport 2019-ben ¼j adatokkal is valid§lta a fenti aj§nl§s gyakorlati haszn§t [121]. Igazolhat· 

volt, hogy aHUS betegek trasnzplant§ci·ja lehets®ges, a komplementg§tl· kezel®s jav²tja a graft t¼l®l®st, ®s a 

genetikai elt®r®sek alapj§n v§lasztott ter§pia val·ban jav²totta a kimenetelt. Az ¼j eredm®nyek ®s a 

magyarorsz§gi betegek kor§bbi kezel®se sor§n szerzett tapasztalatok (az ºsszes, jelenleg transzplant§ci·ra v§r· 

beteg kor§bban a vese szempontj§b·l plazma rezisztensnek bizonyult) ®s kor§bbi irodalmi adatok (poszt-

transzplant§ci·s idŖszakban betegs®g rekurrencia eset®n a graftveszt®s plazmacser®vel nem volt kiv®dhetŖ [160]) 

alapj§n, a profilaktikus komplementg§tl· kezel®s kºzepes ®s magas rekurrencia rizik· eset®n (l§sd 10. t§bl§zat) 

indokolt. Amennyiben komplementg§tl· kezel®s nem ®rhetŖ el, egy®ni m®rlegel®s alapj§n profilaktikus 

plazmater§pia alkalmaz§sa is megengedhetŖ.  

A peritranszplant§ci·s plazmakezel®st a transzplant§ci· elŖtt 12-24 ·r§val kell megkezdeni, ®s a transzplant§ci· 

ut§n legal§bb 24-48 ·r§n §t folytatni. Ritk²t§sa ®s elhagy§sa a komplementprofil ®s ADAMTS13 aktivit§s 

®rt®keinek f¿ggv®ny®ben tervezhetŖ. Javasolt szubsztit¼ci· a peritranszplant§ci·s idŖszakban: 100% FFP vagy 

pooled plasma, hum§n, solvent-detergent treated. Đjabb eredm®nyek a preempt²v plazmakezel®s hasznoss§g§t 

t§masztott§k al§, ugyanis igazolhat· volt, hogy m®g a magas genetikai rizik· alcsoportban is jav²that· a graft 

t¼l®l®s preempt²v plazmater§pi§val [163].  

A profilaktikus peritranszplant§ci·s eculizumab kezel®s idŖtartam§t a francia munkacsoport tapasztalataira 

alapozva (a graftban visszat®rŖ aHUS alapbetegs®g kock§zati ar§nya a poszt-transzplant§ci·s 15-20. h·napok 

kºzºtt l®nyegesen lecsºkken [160]), minimum 12-18 h·napos kezel®s indokolt. Ha a komplementg§tl· kezel®s 

ecuizumabbal tºrt®nik, az alkalmaz§si elŖ²r§s ¼tmutat§sa ®s a francia munkacsoport [164] cikk®ben le²rt 

protokoll kºvet®se sz¿ks®ges, amennyiben a 0. napon ®s az 1. napon a beteg teljes d·zisban kap eculizumabot (a 

mŤt®ti stressz ®s a graft hideg ischaemi§s k§rosod§sa miatti komplementaktiv§ci· elleni fokozott v®delem 

c®lj§b·l), majd a 7. napon, azt kºvetŖen pedig k®thetente kell eculizumabot adni (minimum 12-18 h·napon §t). 

A kezel®s idŖtartam§t a mut§ci· t²pusa [165], a k·rtºrt®net ®s a csal§di anamn®zis, a poszt-transzplant§ci·s 

idŖszak komplement profil eredm®nyei ®s ADAMTS13 aktivit§sa f¿ggv®ny®ben kell megtervezni [166]. A 

kezel®s felf¿ggeszt®se abban az esetben lehets®ges, ha a beteg teljes (hematol·giai ®s ren§lis) remisszi·ban van, 

a TMA inaktivit§sa laborat·riumi m®r®sekkel (pl. haptoglobin, komplement profil, ADAMTS13) igazolhat·, ®s 

a ter§pia felf¿ggeszt®s®t kºvetŖen kialakul· esetleges relapszus kezel®s®re az eculizumab folyamatosan 

rendelkez®sre §ll.  

Transzplant§ci·t kºvetŖen kialakul· HUS epiz·d aHUS-nak ²t®lendŖ, ®s elsŖ vonal¼ kezel®s®re c®lzott 

komplementg§tl· ter§pia (pl. eculizumab) sz¿ks®ges (l§sd 3. §bra). 

Az aHUS talaj§n kialakult dial²zisf¿ggŖ veseel®gtelens®g eset®n, vesetranszplant§ci· csak a betegs®g genetikai 

h§tter®nek, molekul§ris etiol·gi§j§nak felt§r§sa ut§n tervezhetŖ.  

Vesetranszplant§ci· ®lŖ, nem rokon donorral j· kimeneti eredm®nyekkel kivitelezhetŖ aHUS-ban, eddig meg 

nem erŖs²tett eredm®nyek szerint komplemenetg§tl· ter§pia profilaktikus alkalmaz§sa n®lk¿l is [167].  
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£lŖ, rokon donor eset®n (a donor ®s a graft v®delme miatt is) csak akkor engedhetŖ meg transzplantci· aHUS-

ban, ha azonos²that· patog®n, vagy val·sz²nŤleg patog®n mut§ci· a komplement g®nekben, ®s a donor egyetlen 

rizik· vari§ci·t sem hordoz a betegben azonos²tott rizik· vari§ci·k kºz¿l [168].  

Amennyiben ismert genetikai prediszpoz²ci· mellet aHUS relapszus tºrt®nik transzplant§ci·t kºvetŖen, indokolt 

a komplementg§tl· kezel®s folytat§sa ®s tart·s alkalmaz§sa, m²g vesetranszplant§ci·t kºvetŖ, graftban kialakul·, 

de novo aHUS kezel®se komplementg§tl· szerrel csak a remisszi· el®r®s®ig sz¿ks®ges, amennyiben genetikai 

rizik·faktor nem igazolhat· [169].  

 

Kombin§lt m§j ®s vese§t¿ltet®s a HUS-ban 

Mivel a koplementregul§tor feh®rj®ket a m§j termeli, jelenleg az egyetlen kurat²v ter§pia a kombin§lt m§j- ®s 

vese§t¿ltet®s [170], azonban potenci§lis szºvŖdm®nyei miatt az eculizumab kezel®s korszak§ban egyre ink§bb 

h§tt®rbe szorul. 

 

TTP £S ATĉPUSOS HUS A TERHESS£G ALATT 

A terhess®g alatt ®s a postpartum idŖszakban a TTP ®s az aHUS nehezen k¿lºnbºztethetŖ meg egym§st·l, 

valamint a s¼lyos pre-eclampsi§t·l ®s HELLP syndrom§t·l [171, 172]. Ezen k·rk®pek pontos elk¿lºn²t®se a 

terhess®g alatt ®s ut§n a t¿netek ®s elt®r®sek (hypertonia, glomerul§ris k§rosod§s, veseel®gtelens®g, emelkedett 

LDH, thrombocitopenia) §tfed®se miatt gyakran nagyon neh®z, k¿lºnºsen a folyamat kezdet®n. A t¿netek 

idŖbelis®ge ®s v§ltoz§sa, az alap- vagy k²s®rŖbeteg®sgek/ triggerek/ szºvŖdm®nyek jelenl®te, a (plazma) kezel®s 

elŖtti laborat·riumi elt®r®sek ®s a val·sz²nŤs®g szerinti becsl®s mind szerepet j§tszanak a pontos etiol·gia ®s 

k·rforma tiszt§z§s§ban.  

 

Aj§nl§s76 

Peripartum at²pusos HUS/TTP gyan¼ eset®n a beteget halad®ktalanul olyan HUS/TTP kezel®s®ben j§rtas 

kºzpontba kell §thelyezni, ahol tercier sz¿l®szeti ®s intenz²v oszt§lyos ell§t§s is rendelkez®sre §ll [171]. 

(1D) 

 

Aj§nl§s77 

Peripartum HUS/TTP gyan¼ eset®n a kivizsg§l§st ®s a ter§pi§s dºnt®seket a nemzetkºzi munkacsoport 

aj§nl§sa szerint kell elv®gezni [171]. (1C) 

 

A gyakorlatban a TTP ®s az aHUS felismer®s®re is haszn§lhat· h§rom gyakorlati szab§lyszerŤs®g [172]: 

Mikroangiop§ti§s jelek ®s sz¿l®s ut§n tart·s, m®ly¿lŖ trombocitop®nia TTP-re gyan¼s; sz¿l®s ut§n emelkedŖ 

sz®rum kreatinin aHUS-ra gyan¼s; sz¿l®s ut§n mind a trombocitop®nia, mind a kreatinin javul: PE/HELLP 

szindr·m§ra gyan¼s.  

 

TTP 

Az ºsszes TTP-s epiz·d kb. 5%-a jelentkezik a terhess®g ideje alatt. Ezek 46%-a a 30. terhess®gi h®t ut§n, vagy 

postpartum, 54%-a a 30. h®t elŖtt (20-29. h®t: 38%; a 20. h®t elŖtt:15%) kezdŖdik [173].  

A terhess®g alatti elsŖ TTP epiz·dok kb. 2/3-§ban az ADAMTS13 enzim genetikai hib§ja (late-onset-USS, 

incidencia: 1:200.000 terhess®g) nyilv§nul meg, leggyakrabban a 3. trimesterben. Kor§bban nem ismert beteg 

terhess®ge sor§n kezel®s n®lk¿l a magzati t¼l®l®s mindºssze 58%, ez kor§bban diagnosztiz§lt beteg terhess®ge 

sor§n a terhess®g kialakul§s§t·l kezdve megfelelŖ gondoz§ssal, ®s a 8-10. h®ten ind²tott rendszeres 

plazmater§pi§val (10 ml/kg FFP k®thetente, majd a 20. h®ttŖl hetente + aspirin a 12. h®t ut§n) 100%-ra emelhetŖ. 

A plazmater§pi§t ¼gy kell szem®lyre szabni, hogy a terhes thrombocytasz§ma mindv®gig a norm§l tartom§nyban 

maradjon. A sz¿l®s optim§lis ideje a 36-38. terhess®gi h®t. A betegeket ezt kºvetŖen is ellenŖrizni kell, mivel 

20%-uk a tov§bbiakban is rendszeres plazmap·tl§sra szorul [173]. 

Az inhibitoros k·rforma jelentkez®se legink§bb a 2. trimesterre vagy a postpartum idŖszakra jellemzŖ. A 

magzati t¼l®l®s 65%. A magzatelhal§s mindk®t TTP t²pusban 2. trimesterben a leggyakoribb, ez®rt a placent§ban 

kialakul· microthrombosisok tehetŖk felelŖss®. A terhess®g elej®n k·ros ADAMTS13 aktivit§s a relapszus 

val·sz²nŤs®g®t nºveli [173], azonban a norm§lis aktivit§s sem garant§lja a relapszusmentes terhess®get. Ismert 

inhibitoros TTP-s beteg eset®ben, az ADAMTS13 aktivit§s sorozatos ellenŖrz®se (havonta) javasolt a terhess®g 

alatt. 20% al§ csºkkenŖ aktivit§s eset®n profilaktikus plazmater§pia (+ szteroid, + 100 mg acetilszalicilsav a 12. 

h®t ut§n) javasolt. A kezel®st ¼gy kell v®gezni, hogy a beteg thrombocytasz§ma a norm§l tartom§nyban 

maradjon.  

A TTP klinikai relapszusa eset®n naponk®nti plazmacsere (+ szteroid, acetilszalicilsav a 12. h®t ut§n, ha a 

thrombocytasz§m> 50 G/l) v®gzendŖ (6. t§bl§zat), a remisszi·ig. 

Saj§t (D®l-pesti Centrumk·rh§z) tapasztalataink alapj§n, a sz¿l®s a mikroangiop§ti§s folyamatot aktiv§lhatja, 

m®g akkor is, ha teljes remisszi·t ®rt¿nk el a terhess®g alatti kezel®ssel. Erre sz§m²tani kell, ®s a beteget a sz¿l®st 
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kºvetŖ idŖszakban legal§bb 6 h®tig szorosan kell obszerv§lni, k¿lºnºsen, ha k·ros az ADAMTS13 aktivit§sa. A 

laborleletek folyamatos roml§sa eset®n a ter§pi§t ¼jra kell ind²tani a TTP-n®l le²rtak szerint. 

 

At²pusos HUS 

Az ¼jonnan kialakul· aHUS epiz·dok kb. 20%-a a terhess®g alatt vagy kºzvetlen¿l ut§na jelentkezik. A 

terhess®g asszoci§lt aHUS (becs¿lt incidencia: 1:25.000 terhess®g) 79%-a a postpartum idŖszakban kezdŖdik (a 

sz¿l®s ut§ni 3. napt·l a 6. h·napig), de komplement aktiv§l· t®nyezŖk (pl, infekci·) hat§s§ra hamarabb 

jelentkezhet (ak§r az 1. trimesterben) [174]. Francia adatok [174] alapj§n, a rizik· a 2. terhess®g sor§n a 

legnagyobb (kºzel 30%) ï ennek oka nem ismert. A terhess®g alatt jelentkezŖ aHUS esetek 86%-§ban 

valamilyen komplement mut§ci· (HF: 48%, IF: 9%, C3: 9%, MCP: 5%, >1 mut§ci·: 14%, nincs mut§ci·: 14%) 

®s 57%-ukn§l homozygota aHUS rizik· halot²pus (MCPggaac: 22%, CFHH3: 45%) igazolhat·. Rendk²v¿l 

rosszindulat¼ forma, amely megfelelŖ kezel®s n®lk¿l 1 h·napon bel¿l az esetek 62%-§ban, hossz¼ t§von 76%-

ban irreverzibilis veseel®gtelens®get okoz. Ezzel szemben, a thrombocytopenia a betegek 40%-§n§l enyhe (>100 

G/l) [174]. Ter§piak®nt azonnali plazmacsere ®s halad®ktalanul komplementg§tl· kezel®sre tºrt®nŖ v§lt§s 

sz¿ks®ges (amikor a PE/HELLP ®s a TTP kiz§r§sra ker¿lt). 

 

HELLP szindr·ma 

A HELLP syndroma (hemolysis, elevated liver enzymes, low platelet count) az ºsszes terhess®g kb. 0,2-0,9%-

§ban ®s a s¼lyos eclampsia 10-20%-§ban fordul elŖ. Incidenci§ja kb. 1:1000 terhess®g. Kezdete az esetek 70%-

§ban antepartum (28.-36. h®t), 30%-ban postpartum, a sz¿l®st kºvetŖ 48 ·r§n bel¿l. Ez ut·bbi az esetek 80%-

§ban nem j§r megelŖzŖ (pre)eclampsi§val. Gyakoribb a feh®r bŖrŤ, tºbbszºr sz¿lt, 25 ®v feletti nŖkn®l [175]. 

Jelenleg a TMA ºn§ll· alcsoportj§t k®pezi (2. §bra) ï endothel dysfunctio, melynek pathol·giai alapj§t a 

placenta k·ros fejlŖd®se k®pezi. Đjabban a k·ros komplement regul§ci·val is kapcsolatba hozt§k [176, 177]. A 

komplement szab§lyoz§si zavara m§r ºnmag§ban is m§sf®l-k®tszeres®re nºveli a magzati hal§loz§s ®s az 

eclampsia rizik·j§t [174]. A terhess®g alatt a TTP-tŖl elk¿lºn²tendŖ, az ADAMTS13 deficiencia, ®s a 3. 

trimesterben a 22 feletti LDH/SGOT [178] ar§ny is TTP mellett sz·lnak. A terhess®g alatt a HELLP syndroma 

egyetlen igazoltan hat§sos gy·gym·dja a terhess®g befejez®se, ®s a placenta elt§vol²t§sa. Sz¿l®s ut§n a 

thrombocytasz§m 23-29 ·ra m¼lva ®ri el a m®lypontj§t, majd 6-11 nap alatt normaliz§l·dik. A postpartum 

k·rform§ban a plazmacsere hat§sos lehet [179]. Nem kiel®g²tŖen javul· esetekben az aHUS ir§ny§ban is ki kell 

terjeszteni a vizsg§latokat. 

 

SZEKUNDER TTP-HUS KčRFORMĆK 

Leggyakoribb kiv§lt· okaikat a 11. t§bl§zatban foglaltuk ºssze. Kºzºs jellemzŖj¿k, hogy endothelk§rosod§s §ll a 

h§tt®rben, azonban ennek pontos molekul§ris mechanizmusa m®g nem, vagy nem kellŖen tiszt§zott. Az at²pusos 

HUS h§tter®ben §ll· patog®n komplement elt®r®sek ebben a k·rform§ban nem tŤnnek domin§nsnak [180]. A 

klinikai k®p gyakrabban HUS, de TTP is lehet. ElŖfordul t¿netszeg®ny megjelen®s is, ahol a csek®ly 

hematol·giai t¿netek mellett a progressz²v veseel®gtelens®g domin§l. Az irodalomban szekunder TTP-

HUS/HUS-TTP/TMA vagy HUS-like/TTP-like n®v is haszn§latos. A kimenetel a kiv§lt· okt·l f¿gg, annak 

kezel®se alapvetŖ ®s a kezelhetŖs®ge §ltal§ban a kimenetelt is meghat§rozza. Az ADAMTS13 aktivit§s a legtºbb 

k·rk®pben norm§lis, vagy csak m®rs®kelten csºkkent. Ritk§n azonban kialakulhat s¼lyos aktivit§s hi§ny, 

konzumpci· is. Egyes form§kban ADAMTS13 inhibitor (pl, ticlopidin, interferon, terhess®g, SLE, 

antifoszfolipid szindr·ma, lymphoma, HIV infekci·, stb.) is elŖfordulhat. Ennek tiszt§z§sa a kezel®s 

szempontj§b·l perdºntŖ. Az el®gtelen ADAMTS13 aktivit§ssal ®s inhibitorral j§r· esetekben az alapbetegs®g 

kezel®se mellett plazmacsere ®s immunszuppressz²v kezel®s is indokolt, ezeket a TTP-n®l le²rtak szerint kell 

v®gezni. Kiel®g²tŖ ADAMTS13 aktivit§s eset®n plazmacsere §ltal§ban nem jºn sz·ba, egyes esetekben viszont 

az eculizumab hat§sos lehet (pl, mitomicin [181], gemcitabin- [182] asszoci§lt HUS). S¼lyosan csºkkent, de nem 

el®gtelen aktivit§s eset®n, a plazma transzf¼zi· hat§soss§g§ra vonatkoz·an nincs megb²zhat· adat. Egyes 

eredm®nyek szerint rºvid idŖtartam¼ komplementg§tl· kezel®s (4-12 h®t) alkalmaz§sa kedvezŖ eredm®nyeket 

mutatott olyan szekunder HUS/TTP-s betegekn®l, akiknek az alapbetegs®g kezel®se nem eredm®nyezte a 

vesefunkci· javul§s§t [183-185], a k®rd®s azonban ma m®g ellentmond§sos [186, 187]. A tumor-asszoci§lt 

k·rform§kban a thrombocyta-VWF interakci·t befoly§sol· szerektŖl jelentŖs elŖrel®p®s v§rhat· a jºvŖben. 

 

Az elm¼lt idŖben jelentŖs elŖrel®p®s tºrt®nt a malignus hipert·nia (szisztol®s v®rnyom§s >180 Hgmm ®s/vagy 

diasztol®s v®rnyom§s >120 Hgmm (szab§lyos m®r®s alapj§n), egy¿tt szervk§rosod§s jeleivel, mint pl. ren§lis, 

cardi§lis, neurol·giai vagy szem®szeti szºvŖdm®nyek [188]) ®s a TMA kapcsolat§nak elemz®s®ben, k¿lºnºsen a 

komplementg§tl· kezel®s hely®t illetŖen. Igazol·dott, hogy a malignus hipert·nia kifejezetten gyakori aHUS 

betegek kºr®ben, jelenl®te rossz prognosztikai faktor a vesek§rosod§s szempontj§b·l, ha nincs jelen patog®n 

genetikai vari§ci· a komplement g®nekben, ugyanakkor a komplementg§tl· kezel®s hat®konys§ga a malignus 

hipert·nia jelenl®t®tŖl f¿ggetlen¿l igazolhat· volt [189]. Egy m§sik tanulm§nyban aHUS ®s m§s betegs®g talaj§n 
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kialakult 55 ®s 110 beteget vizsg§ltak spanyol kutat·k, akik arra jutottak, hogy az aHUS betegekben a 

plazmaferezisn®l kedvezŖbb kimenetel volt tapasztalhat· komplementg§tl· kezel®st kºvetŖen, amely hat§s 

f¿ggetlen volt a hipert·nia m®rt®k®tŖl [190]. Azt is meg§llap²tott§k, hogy az egy®b okb·l kialakul· malignus 

hipert·ni§s betegekn®l igen ritka a TMA, mint szºvŖdm®ny. Mindezek alapj§n indokolt malignus hipert·nia 

eset®n rendszeresen monitorozni a TMA aktivit§si markereket (l§sd 2. t§bl§zat), ®s amennyiben megfelelŖ 

v®rnyom§skontroll mellett nem ®rhetŖ el a TMA teljes old·d§sa, az aHUS lehetŖs®ge miatt plazmaferezis vagy 

komplementg§tl· kezel®s v®gz®se indokolt.  

 

Aj§nl§s78 

A hipert·ni§s kr²zis differenci§l diagnosztik§ja sor§n az aHUS-ra, mint etiol·giai t®nyezŖre ®s ter§pi§s 

c®lpontra is gondolni kell. (1C) 

 

Aj§nl§s79 

Amennyiben a hipert·ni§s kr²zis sor§n mikroangiop§ti§s jelek ®s akut vesek§rosod§s igazolhat·, 

nefrol·gus bevon§sa sz¿ks®ges a tov§bbi kivizsg§l§s ®s kezel®si terv kialak²t§s§hoz. (1D) 

 

Aj§nl§s80  

Amennyiben a hipert·ni§s kr²zis sor§n mikroangiop§ti§s jelek ®s akut vesek§rosod§s igazolhat·, ®s a 

folyamat reverzibilit§sa v§rhat· (pl. veseszºvettan vagy szemfen®ki vizsg§lattal), akkor indokolt 

komplementg§tl· kezel®s ind²t§sa. A kezel®s hossz§t egy®nileg sz¿ks®ges elb²r§lni (pl. genetikai h§tt®r 

igazolhat·s§ga, a javul§s m®rt®ke az antihipertenz²v kezel®sre, stb.) a maxim§lis klinikai v§lasz el®r®s®ig 

sz¿ks®ges folytatni, javasolt ideje minimum 2 h·nap. (1C) 

11. t§bl§zat: Alapbetegs®gek, §llapotok ®s kezel®sek, amelyek sor§n szekunder thromboticus 

microangiopathi§k kialakul§s§t ²rt§k le [1, 11-14, 28-30, 191, 192] 

ȱ Gy·gyszeres kezel®sek:   

-  Kinin 

-  Tienopiridinek: tiklopidin, klopidogrel 

-  Kalcineurin inhbitorok: ciklosporin, takrolimusz 

-  mTOR g§tl·k: szirolimus, everolimusz 

-  Kemoter§pi§s szerek: mitomicin B, ciszplatin, bleomicin, gemcitabin stb. 

-  Angiogenezis g§tl·k: bevacizumab  

-  Tirozin-kin§z g§tl·k: szunitinib 

-  Egy®b szerek: or§lis fogamz§sg§tl·k, interferon, stb. 

ȱ Malignus hypertonia (gyakran t¿netszeg®ny IgA-nephropathia talaj§n) 

ȱ Disszemin§lt tumorok, gyakran mucintermelŖ adenocarcinom§k 

ȱ Infekci·k:    

- v²rusinfekci·k (pl. HIV, CMV, stb.) 

-  sepsis: bakt®rium, gomba 

ȱ Allog®n Ŗssejt-§t¿ltet®s: graft-versus-host betegs®g; solid organ transzplant§ci· 

ȱ Autoimmun k·rk®pek: 

-  SLE, 

- antifoszfolipid syndroma 

- SSC ren§lis kr²zis 

ȱ MŤt®tek (pl. motoros sz²vmŤt®t); feh®rjevesztŖ §llapotok (pl. hasmen®s); pancreatitis 

ȱ Extracorporalis membrane oxygenator kezel®s 

ȱ Adeno-associated virus 9 alap¼ g®nter§pia (pl. onasemnogene abeparvovec)  
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Ell§t§si folyamat algoritmusa (§br§k) 

2. §bra: A thromboticus microangiopathi§k feloszt§sa [12] 
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3. §bra: A HUS diagnosztikus algoritmusa ®s a lehets®ges ter§pi§s m·dozatok ºsszefoglal§sa. A r®szletes 

magyar§zatot l§sd a szºvegben. A [15]- ºs sz§m¼ referencia alapj§n, m·dos²t§sokkal. 
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4. §bra: Javasolt ell§t§si algoritmus felnŖtt betegek eset®ben. 
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5. §bra: Javasolt ell§t§si algoritmus gyermek betegek eset®ben
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VII. JAVASLATOK AZ AJĆNLĆSOK ALKALMAZĆSĆHOZ 

1. Az alkalmaz§s felt®telei a hazai gyakorlatban 

ȱ Az eg®szs®g¿gyi szakmai ir§nyelv alkalmaz§sa ®s a TTP-ben ®s HUS-ban szenvedŖ betegek akut 

ell§t§sa csak az adott ter§pia v®gz®s®re akkredit§lt eg®szs®g¿gyi szolg§ltat·n§l v®gezhetŖ, ahol az adott 

betegs®g ell§t§s§val kapcsolatban kellŖ tapasztalat §ll rendelkez®sre.  

1.1. Ell§t·k kompetenci§ja (pl. licence, akkredit§ci· stb.), kapacit§sa 

ȱ TTP eset®n javasolt, hogy a kezel®s ir§ny²t§s§t TTP-ben j§rtas hematol·gus, m²g gyermekkori aHUS 

eset®n a HUS ell§t§s§ban tapasztalt nefrol·gus, felnŖtt aHUS beteg ell§t§sa sor§n a k·rk®pben j§rtas 

hematol·gus ®s/vagy nefrol·gus vezesse.  

ȱ A kor§bban TTP-ben vagy HUS-ban szenvedŖ betegek gondoz§sa ®s az esetleges ter§piam·dos²t§s 

meg²t®l®se szakorvosi feladat.  

ȱ A TMA betegek ell§t§sa ®s gondoz§sa harmadlagos centrumokban javasolt. 

1.2. Speci§lis t§rgyi felt®telek, szervez®si k®rd®sek (g§tl· ®s elŖseg²tŖ t®nyezŖk, ®s azok megold§sa)  

ȱ Az eg®szs®g¿gyi szakmai ir§nyelv alkalmaz§sa ®s a TTP-ben ®s HUS-ban szenvedŖ betegek akut 

ell§t§sa csak az adott ter§pia v®gz®s®re akkredit§lt eg®szs®g¿gyi szolg§ltat·n§l v®gezhetŖ, ahol az adott 

betegs®g ell§t§s§val kapcsolatban kellŖ tapasztalat §ll rendelkez®sre.  

1.3. Az ell§tottak eg®szs®g¿gyi t§j®kozotts§ga, szoci§lis ®s kultur§lis kºr¿lm®nyei, egy®ni elv§r§sai 

ȱ A TTP-ben ®s HUS-ban szenvedŖ betegek ell§t§sa ®s gondoz§sa sor§n (a pontos diagn·zis, 

klasszifik§ci· ®s etiol·gia ismeret®ben) folyamatos betegt§j®koztat§s, progn·zis ®s kock§zatelemz®s 

sz¿ks®ges, ez szakorvosi feladat, sz¿ks®g eset®n szint®n multidiszciplin§ris team bevon§s§val. A 

t§j®koztat§s sor§n a beteg szoci§lis ®s kultur§lis kºr¿lm®nyeit, egy®ni elv§r§sait a lehetŖs®gek szerint 

maxim§lis m®rt®kben szem elŖtt kell tartani. 

1.4. Egy®b felt®telek 

ȱ Diagnosztikai centrumok neves²t®se 

ȱ Folyamatos ell§t§st ny¼jt· aferezis centrumok neves²t®se 

ȱ Mobil aferezist ny¼jt· szolg§ltat·k neves²t®se (l®legeztetett ®s/vagy nem sz§ll²that· beteg §tmeneti 
ell§t§s§hoz) 

ȱ Akut dial²zis centrumok neves²t®se 

ȱ A diagnosztikai vizsg§latok, a specifikus immunszuppressz²v ®s komplementg§tl· ter§pi§k ®s a 
hemoszupport§ci·s kezel®sek finansz²roz§si algoritmusai 

2. Alkalmaz§st seg²tŖ dokumentumok list§ja 

2.1. Betegt§j®koztat·, oktat§si anyagok 

1. TTP-HUS betegt§j®koztat· 

2. Alexion - aHUS beteg, illetve sz¿lŖi inform§ci·s f¿zet. 

2.2. Tev®kenys®gsorozat elv®gz®sekor haszn§lt ellenŖrzŖ k®rdŖ²vek, adatlapok 

Nincsenek. 

2.3. T§bl§zatok 

1. t§bl§zat: A TTP ®s HUS: ismert pathomechanizmus¼ k·rk®pek ®letkori megjelen®se 

2. t§bl§zat: A thromboticus microangiopathi§k (TTP ®s HUS) meg§llap²t§s§hoz ®s az azonnali kezel®s 

 megkezd®s®hez sz¿ks®ges, s¿rgŖss®ggel elv®gzendŖ vizsg§latok 

3. t§bl§zat: A thromboticus microangiopathi§k (TTP ®s HUS) differenci§ldiagn·zis§hoz ®s a c®lzott 

 ter§pia kiv§laszt§s§hoz sz¿ks®ges vizsg§latok 

4. t§bl§zat: A TTP ®s HUS differenci§ldiagn·zisa sor§n kiz§rand· legfontosabb k·rk®pek 

5. t§bl§zat: A PLASMIC score [38] ®s a FRENCH score [27] 

6. t§bl§zat: A plazmacsere gyakorlata TTP-ben 

7. t§bl§zat: A HUS-ra jellemzŖ klinikai tri§d 

8. t§bl§zat: At²pusos HUS-ra utal· jelek 

9. t§bl§zat: Plazmacsere at²pusos HUS-ban gyermekkorban (az European Pediatric Study Group for 

HUS aj§nl§sa) 

10. t§bl§zat: Vesetranszplant§ci· elŖtti profilaxis 

11. t§bl§zat: Alapbetegs®gek, §llapotok ®s kezel®sek, amelyek sor§n szekunder thromboticus 

 microangiopathi§k kialakul§s§t ²rt§k le 
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2.4. Algoritmusok 

1. §bra. A Semmelweis Egyetem Belgy·gy§szati ®s Hematol·giai Klinika F¿st Gyºrgy Komplement 

 Diagnosztikai Laborat·rium§ban diagnosztiz§lt aHUS ®s TTP betegek sz§m§nak alakul§sa ®ves 

 bont§sban 

2. §bra. A thromboticus microangiopathi§k feloszt§sa 

3. §bra. A HUS diagnosztikus algoritmusa ®s a lehets®ges ter§pi§s m·dozatok ºsszefoglal§sa [132]. A 

r®szletes magyar§zatot l§sd a szºvegben. A [15] as sz§m¼ referencia alapj§n, m·dos²t§sokkal. Az §br§n 

csak a leggyakoribb megjelen®si form§k ker¿ltek jelºl®sre 

4. §bra. Javasolt ell§t§si algoritmus felnŖtt betegek eset®ben 

5. §bra. Javasolt ell§t§si algoritmus gyermek betegek eset®ben 

 

2.5. Egy®b dokumentum 

Nincsenek. 

 

3. A gyakorlati alkalmaz§s mutat·i, audit krit®riumok 

 

ī Az igazolt congenitalis TTP, immun TTP, t²pusos- ®s at²pusos HUS incidencia adatainak v§ltoz§sa  

ī Az igazolt congenitalis TTP, immun TTP, t²pusos- ®s at²pusos HUS betegek morbidit§s§nak (ismert 

szºvŖdm®nyek kialakul§sa [pl. stroke], tart·s szervk§rosod§s [pl. vesep·tl· kezel®s] vagy 

munkak®pess®g megv§ltoz§sa) ®s mortalit§s§nak alakul§sa.  

ī aHUS betegek vesetranszplant§ci·j§nak alakul§sa, a vesegraftok §tlagos t¼l®l®si idej®nek v§ltoz§sa. 

ī A peripartum trombotikus mikroangiop§tia incidencia adatok v§ltoz§sa, illetve h§ny kivizsg§l§s tºrt®nt 

ilyen ir§nyban ®vente  

ī Az igazolt congenitalis TTP, immun TTP, t²pusos- ®s at²pusos HUS relapszusok adatainak v§ltoz§sa  

ī iTTP ®s aHUS diagn·zisokra h§ny c®lzott, biol·giai ter§pi§s gy·gyszer k®relem tºrt®nt, mennyi volt az 
enged®lyez®si idŖ  

VIII. IRĆNYELV FEL¦LVIZSGĆLATĆNAK TERVE 

 

Az eg®szs®g¿gyi szakmai ir§nyelv tervezett fel¿lvizsg§lati folyamata a lej§rat elŖtt 6 h·nappal kezdŖdik. A 

t§rsszerzŖ tagozatok vezetŖi §ltal kijelºlt szak®rtŖk ®s a fejlesztŖ munkacsoport kºzºsen ®rt®kelik a szakirodalom 

¼j eredm®nyeit ®s a hazai ell§t§si rendszerben bekºvetkezett v§ltoz§sokat. Az ellenŖrz®s egyebek mellett (nem 

kiz§rva tov§bbi pontokat) a kºvetkezŖ szempontokra terjed majd ki:  

ȱ A TTP ®s a HUS patogenezis®vel, t¿neteivel, diagnosztik§j§val, klasszifik§ci·j§val, szºvŖdm®nyeivel, 
ter§pi§j§val kapcsolatos szakirodalom §ttekint®se, ®rt®kel®se 

ȱ A TTP ®s a HUS ell§t§s§val kapcsolatban publik§lt ¼jabb nemzetkºzi ir§nyelvek §ttekint®se, ®rt®kel®se 

ȱ Speci§lis k®rd®sek §ttekint®se: TTP ®s HUS ell§t§sa terhess®g idŖszaka kºr¿l, vesetranszplant§ci· 
k®rd®se HUS-ban 

ȱ A specifikus kezel®si elj§r§sokkal (plazmater§pia, c®lzott immunszuppressz²v vagy komplementg§tl· 
kezel®s, tov§bbi c®lzott ter§pi§s elj§r§sok TTP ®s HUS kezel®s®re) kapcsolatos v§ltoz§sok ®s azok hazai 

el®rhetŖs®g®nek §ttekint®se, ®rt®kel®se.  

Az eg®szs®g¿gyi szakmai ir§nyelv fejlesztŖ munkacsoport rendk²v¿li fel¿lvizsg§latot kezdem®nyezhet, 

amennyiben a szakirodalomban az eg®szs®g¿gyi szakmai ir§nyelvvel kapcsolatos l®nyeges ¼j t®ny, evidencia 

vagy adat ker¿l publik§l§sra, illetve ha a hazai ell§t·kºrnyezetben az eg®szs®g¿gyi szakmai ir§nyelv 

alkalmaz§s§val kapcsolatos l®nyegi v§ltoz§s kºvetkezik be. 
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X. FEJLESZT£S MčDSZERE 

 
1. FejlesztŖcsoport megalakul§sa, a fejleszt®si folyamat ®s a feladatok dokument§l§s§nak m·dja 

Az eg®szs®g¿gyi szakmai koll®gium elnºke felk®rte a t®m§ban ®rintett tagozatok deleg§lt tagjait, hogy kezdj®k 

meg az ir§nyelvfejleszt®st. A fejlesztŖcsoport a megalakul§st kºvetŖen meghat§rozta az egyes elv®gzendŖ 

feladatokat. Az eg®szs®g¿gyi szakmai ir§nyelv kialak²t§sa a tagok egy®ni munk§j§n ®s tºbbszºri konzult§ci·n 

kereszt¿l val·sult meg. 

 

2. Irodalomkeres®s, szelekci· 
Az irodalomkeres®s alapvetŖen a PubMed (ncbi.nlm.nih.gov) adatb§zis alapj§n tºrt®nt a kºvetkezŖ kulcsszavak 

alapj§n: HUS, TTP, USS, TMA, HELLP, preeclampsia. A keres®s sor§n megtal§lt, publik§lt nemzetkºzi 

ir§nyelvek referenicalist§j§nak elemz®se szint®n az irodalomkeres®s r®sz®t k®pezte. 

 

3. Felhaszn§lt bizony²t®kok erŖss®g®nek, hi§nyoss§gainak le²r§sa (kritikus ®rt®kel®s, Ăbizony²t®k vagy 

aj§nl§s m§trixò), bizony²t®kok szintj®nek meghat§roz§si m·dja 
A bizony²t®kok szintj®re haszn§lt besorol§si rendszert a fejlesztŖcsoport a GRADE n·menklat¼ra alapj§n 

dolgozta ki. [193] 

A szºvegben a fejlesztŖcsoport a tudom§nyos bizony²t®kok oszt§lyoz§s§ra, azok hiteless®g®nek ®s tudom§nyos 

al§t§masztotts§g§nak besorol§s§t a szºveges le²r§s ut§n tett z§r·jelben jelºlte, pl.: (A). 

 
4. Aj§nl§sok kialak²t§s§nak m·dszere 
Az ir§nyelvben szereplŖ aj§nl§sok minŖs²t®se a bizony²t®k-h§tt®r alapj§n tºrt®nt. 

Az aj§nl§sok rangsorol§s§ra alkalmazott rendszert a fejlesztŖcsoport a GRADE n·menklat¼ra alapj§n dolgozta 

ki. [193] A szºvegben a fejlesztŖcsoport az aj§nl§sok besorol§s§t a szºveges le²r§s ut§n tett z§r·jelben jelºlte, 

pl.: (1).  

Amennyiben az adapt§lt ir§nyelvek elt®rŖ besorol§si rendszert haszn§ltak, a hazai fejlesztŖcsoport a BCSH 

ir§nyelv besorol§si rendszer®t vette §t ®s az egy®b adapt§lt ir§nyelvbŖl sz§rmaz· aj§nl§sokat is ennek alapj§n 

sorolt§k be. Amennyiben az adapt§lt ir§nyelvek egy-egy aj§nl§sra elt®rŖ fokozatot §llap²tanak meg, a 

fejlesztŖcsoport az alacsonyabb fokozat¼ aj§nl§sbesorol§st alkalmazza. 

Jelen eg®szs®g¿gyi szakmai ir§nyelv hat·kºr®nek megfelelŖ aj§nl§sai, azok hazai ell§t·kºrnyezetre (ell§tott 

popul§ci· jellemzŖi, preferenci§i, eg®szs®gkult¼r§ja ®s kºlts®gterhelhetŖs®ge, jogszab§lyi kºrnyezet) tºrt®nŖ 

adapt§l§s§val ker¿ltek §tv®telre. 
 

5. V®lem®nyez®s m·dszere 
Az eg®szs®g¿gyi szakmai ir§nyelv szakmai tartalm§nak ºssze§ll²t§s§t kºvetŖen, a kapcsolattart· megk¿ldte a 

dokumentumot a kor§bban v®lem®nyez®si jogot k®rŖ ®s a fejlesztŖcsoport v®lem®nyezŖi felk®r®s®t elfogad· 

Eg®szs®g¿gyi Szakmai Koll®gium Tagozatoknak. A vissza®rkezŖ javaslatok beilleszt®sre ker¿ltek az 

eg®szs®g¿gyi szakmai ir§nyelv szºveg®be, vagy azok alapj§n m·dos²t§sra ker¿lt a dokumentum szerkezete, 

amennyiben az eg®szs®g¿gyi szakmai ir§nyelvfejlesztŖk egyet®rtettek azok tartalm§val. 
 

6. F¿ggetlen szak®rtŖi v®lem®nyez®s m·dszere 
F¿ggetlen szak®rtŖi v®lem®nyez®s nem tºrt®nt. 
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XI. MELL£KLET 

1. Alkalmaz§st seg²tŖ dokumentumok 

1.1. Betegt§j®koztat·, oktat§si anyagok 

1.1.1 TTP-HUS betegt§j®koztat· 

  

TTP-HUS BETEGTĆJ£KOZTATč 

 

THROMBOTIKUS MIKROAN GIOPATHIĆK (TMA) 

Hasonl· t¿neteket ®s labor elt®r®seket mutat· k·rk®pek ºsszefoglal· neve. Apathol·giai alapot a k·ros 

v®rlemezke aktiv§ci· ®s ºsszecsapz·d§s (aggreg§ci·) k®pezi, amely a kiserekben kialakul· rºgºsºd®s r®v®n az 

®rintett ter¿letek v®rell§t§si zavar§t eredm®nyezi kºvetkezm®nyes szervi funkci· csºkken®ssel. A szervek 

k§rosod§s§nak kiterjedts®ge, elhelyezked®se, valamint a folyamatot kiv§lt· molekul§ris mechanizmus az egyes 

k·rk®pekben k¿lºnbºzŖ.  

 

1. A LEGGYAKORIBB LABORAT čRIUMI ELT£R£SEK: 

ī Thrombocytopenia (alacsony v®rlemezkesz§m): a folyamatos aktiv§ci·, ºsszecsapz·d§s sor§n 

av®rlemezk®k felhaszn§l·dnak. Ha a csontvelŖi termel®s nem k®pes ezzel l®p®st tartani, 

thrombocytopenia alakul ki. Ennek m®rt®ke az egyes k·rk®pekben elt®rŖ lehet. 

ī Mikroangiopathi§shaemolytikusanaemia: a kiserekben kialakul· rºgºsºd®s kºvetkezt®ben a 

vºrºsv®rsejtek mechanikusan k§rosodnak, sz®ttºredeznek (fragmentocyt§k) ®s a v®rp§ly§n bel¿l 

sz®tesnek, felold·dnak (haemolysis). Ha a termel®s nem k®pes ezzel l®p®st tartani, akkor v®rszeg®nys®g 

alakul ki. 

ī Magas LDH (lakt§tdehydrogen§z): hemolysissel (vºrºsv®rsejt sz®tes®s), szºvetsz®tes®ssel j§r· 

folyamatokban szintje jelentŖsen emelkedik. 

ī Alacsony sz®rum haptoglobin: az ®rp§ly§n bel¿li haemolysis sor§n felhaszn§l·d· feh®rje, melynek 

®lettani funkci·ja a sz®tesŖ vºrºsv®rsejtekbŖl sz§rmaz· v®rfest®k (haemoglobin) megkºt®se. Alacsony 

szintje jelzi a hemol²zis jelenl®t®t.  

ī Kreatinin emelked®s: a vese k§rosod§sa eset®n a kreatinin szintje emelkedik, ennek m®rt®ke 

k·rk®penk®nt v§ltoz·. 

ī Vizelet elt®r®sek: a vizeletben gyakran feh®rje ®s vºrºsv®rsejt, valamint szabad hemoglobin jelenik 

meg. A vesemŤkºd®s k§rosod§s§nak jele.  

2. LEGGYAKORIBB KLINIKAI  T¦NETEK 

ī Thrombocytopenia okozta v®rz®s: a bŖrºn ®s a ny§lkah§rty§kon pontszerŤ bev®rz®sek vagy kisebb 

v®ral§fut§sok. N®ha a nagyon s¼lyos thrombocytopenia ellen®re v®rz®kenys®gi t¿net egy§ltal§n nincs. 

A s¼lyos v®rz®s b§r elŖfordul, §ltal§ban ritka. 

ī Haemolysis okozta v®rszeg®nys®g: a vºrºsv®rsejtek mechanikus pusztul§sa v®rszeg®nys®ghez vezet, ha 

a vºrºsv®rsejtk®pz®s ezzel nem tud l®p®st tartani. A v®rszeg®nys®g m®rt®ke v§ltoz·, kezdetben ak§r 

hi§nyozhat is. 

ī Neurol·giai t¿netek: fejf§j§s, tudatzavar, besz®dzavar, ®rz®szavar, b®nul§s, gºrcs a legk¿lºnbºzŖbb 

kombin§ci·ban jelentkezhetnek. FŖleg a thrombotikus thrombocytopeni§s purpur§ban (TTP) l§that·k, 

de itt sem kºtelezŖ t¿net. Jellegzetess®g¿k, hogy a t¿netek gyakran Ămozognakò, spont§n javulnak, 

romlanak. 

ī Veseel®gtelens®g: a vese m®regtelen²tŖ funkci·j§nak beszŤk¿l®se, a vizelet mennyis®g®nek csºkken®se 

jellemzi. Ak§r mŤvese kezel®sre is sz¿ks®g lehet. ElsŖsorban haemolytikusuraemi§ssyndrom§ban 

(HUS) ®s a HELLP syndrom§banl§tjuk. 

ī L§z: jelentkezhet infekci· n®lk¿l (fŖleg TTP-ben), de jelezhet t§rsul· fertŖz®st is. 

ī Egy®b t¿netek: az idegrendszer ®s a vese mellett a leggyakrabban ®rintett szerv a sz²v, mely 

ritmuszavarban, sz²vizomelhal§sban, sz²vel®gtelens®gben nyilv§nulhat meg. Mivel a 

mikrothrombosisok az eg®sz szervezetet ®rintik, egy®b t¿netek is jelentkezhetnek: b®lperfor§ci·, 

hasny§lmirigygyullad§s, stb.  

3. A LEGFONTOSABB KLINIKA I FORMĆK 

a. Thrombotikus thrombocytopeni§s purpura (Moschcowitzsyndroma, TTP) 

Ritka betegs®g, fŖk®nt nŖket ®rint, leggyakrabban fiatal felnŖtt korban jelentkezik, de b§rmely ®letkorban 

elŖfordulhat. Leggyakrabban egy v®rplazm§ban keringŖ faktor (az ADAMTS13 enzim) szerzett vagy 

velesz¿letett hi§nya okozza, 10% alatti enzimaktivit§s jellemzi. Az enzim a von Willebrand faktor (VWF) 

fiziol·gi§s lebont§s§t v®gzi. AVWF egy ºsszetett szerkezetŤ v®ralvad§si faktor, mely ·ri§s molekula (ultranagy 

VWF, ULVWF) form§j§ban az ®rfal belsŖ felsz²n®t bor²t· sejteket (endothel) k§ros²t· vagy stimul§l· inger 



Eg®szs®g¿gyi szakmai ir§nyelv         002168 

A thrombotikus thrombocytopeni§s purpura (TTP) ®s a haemolytikus uraemi§s syndroma (HUS) 

kezel®s®rŖl 

 

64 

hat§s§ra jut a kering®sbe. £lettani szerepe a v®rlemezk®k lehorgonyz§sa, ¼gynevezett Ăthrombocytad¼g·ò 

tºm²t®s l®trehoz§sa az ®rfal s®r¿l®s hely®n. Az ADAMTS13 enzim gondoskodik arr·l, hogy a felesleges VWF-t 

a thrombocyt§kat kev®sb® kºtŖ, kisebb darabokra has²tsa. Ha az ADAMTS13 enzimmŤkºd®s b§rmilyen ok miatt 

hi§nyzik, akkor v®rlemezkedug·k alakulnak ki a kiserekben, melyek el§rasztj§k a szervezetet, elsodr·dva, t§voli 

szervekben (leggyakrabban: agy, vese, sz²v) is v®rell§t§si zavart okozhatnak. A folyamat felhaszn§lja a 

v®rlemezk®ket, lecsºkken a v®rlemezkesz§m (thrombocytopenia), v®rz®kenys®g jºhet l®tre. A vºrºsv®rsejtek az 

elrºgºsºdºtt kisereken §thaladva mechanikusan k§rosodnak ®s sz®tesnek (hemolysis), ami v®rszeg®nys®gben 

nyilv§nulhat meg. A k·rk®pnek szerzett ®s velesz¿letett form§ja egyar§nt ismert: 

ȱ A velesz¿letett forma: Upshaw-Schulmansyndom§nak is h²vj§k, nagyon ritka, az enzim genetikus zavara 

§ll a h§tt®rben. T²pusosan jelentkezhet m§r az ¼jsz¿lºttkorban vagy csak a k®sŖbbiekben, fŖleg a 

terhess®g sor§n. Az enyhe form§k eset®ben a diagn·zis gyakran sok§ig k®sik. A k·rk®p ºrºklŖdhet.  

ȱ A szerzett forma: az enzimmŤkºd®s zavara az enzimmŤkºd®st g§tl· autoantitest (inhibitor) miatt 

kºvetkezik be. Kezel®s n®lk¿l a hal§loz§si ar§ny 90% feletti, idŖben elkezdett, megfelelŖ kezel®ssel a 

betegek kºzel 80-95%-n§l ®rhetŖ el tart·s t¿netmentes §llapot. A k·rk®p a k®sŖbbiekben visszat®rhet (l. 

m®g a 6/a pont alatt). Nem ºrºklŖdik.  

b. Haemolytikusuraemi§ssyndroma (HUS) 

¥sszefoglal· n®v, tºbb j·l meghat§rozhat· k·rk®p sorolhat· ide: 

ȱ T²pusos HUS (STEC-HUS): verotoxint termelŖ bakt®riumokkal (Escherichia coli, Shigella 

dysenteriae, Citrobacter freundii) tºrt®nt fertŖzŖd®s okozza melynek forr§sa legtºbbszºr ®tel vagy ital. 

A gyermekkori veseel®gtelens®gek leggyakoribb oka. FŖleg a 2-5 ®v kºzºtti gyermekeket ®rinti, de 

felnŖttkorban is elŖfordul. Jellegzetes t¿nete a v®res hasmen®st - ez®rt h²vt§k kor§bban diarrhoea 

(hasmen®s) asszoci§lt ĂD+ò HUS-nak - kºvetŖ akut veseel®gtelens®g, haemolysis, thrombocytopenia. 

Neurol·giai ®s egy®b t¿netek is elŖfordulhatnak. Rendszerint j· gy·gyhajlam¼ forma, legtºbbszºr tart·s 

k§rosod§s n®lk¿l meggy·gyul, visszaes®sek vagy csal§di halmoz·d§s (kiv®ve a tºbb csal§dtagon, 

egyidejŤleg jelentkezŖ eseteket) nem jellemzik. FelnŖttekben m§r kev®sb® j· a kimenetel. 2011-ben 

N®metorsz§gban zajlott egy addig ismeretlen E. coli tºrzs §ltal okozott ·ri§si j§rv§ny, mely szokatlan 

m·don fŖleg felnŖtt nŖket ®rintett, jelentŖs sz§mban okozott s¼lyos neurol·giai t¿neteket ®s magas 

hal§loz§ssal j§rt. A k·rk®p nem ºrºklŖdik.  

ȱ Pneumococcus HUS (P-HUS): a 2 ®v alatti gyermekek nagyon s¼lyos betegs®ge.  A t¿netek®rt a 

Streptococcuspneumoniae bakt®rium §ltal termelt neuraminidase enzim a felelŖs, mely a 

sejtmembr§nokon a szi§lsavat lehas²tva rejtett antig®nek felsz²nre ker¿l®s®t okozza. A plazm§ban 

norm§lisan jelen l®vŖ antitestek ezekkel a rejtett antig®nekkel reag§lnak ®s sejtk§rosod§st okoznak. A 

k·rk®p §ltal§ban nem ºrºklŖdik.  

ȱ At²pusos HUS (aHUS): rendszerint a komplementrendszer alternat²v aktiv§ci·s ¼tj§nak szab§lyoz§si 

zavara §ll a h§tt®rben. A komplementrendszer a v®rplazm§ban tal§lhat·, a velesz¿letett immunrendszer 

igen fontos r®sze. Az alternat²v aktiv§ci·s ¼t fontos szerepet j§tszik a k·rokoz·k elleni v®dekez®sben. 

Norm§lis kºr¿lm®nyek kºzºtt ez a rendszer folyamatos spont§n aktivit§st mutat. A szab§lyoz· feh®rj®k 

feladata, hogy ezt a par§zsl· aktivit§st f®ken tarts§k, illetve megakad§lyozz§k, hogy a 

komplementaktiv§ci· a saj§t sejteket k§ros²tsa. A hib§s mŤkºd®s endothel (az ereket bel¿lrŖl bor²t· 

sejtr®teg) k§rosod§st ®s a szervezetet el§raszt· apr· v®rrºgºk keletkez®s®t okozza, mely a 

legk¿lºnbºzŖbb szervek mŤkºd®si zavar§t eredm®nyezi. A legmark§nsabb elt®r®seket a vese, sz²v ®s az 

idegrendszer mutatja. A hematol·giai elt®r®sek (hemolysis, anaemia, thrombocytopenia) §ltal§ban 

szer®nyebbek, mint a TTP-ben. B§rmely ®letkorban elŖfordulhat, de fŖleg ¼jsz¿lºtteket, 5 ®vn®l idŖsebb 

gyermekeket ®s fiatal felnŖtteket ®rinti. Nincs jellegzetes bevezetŖ f§zisa (hi§nyzik a v®res hasmen®s), a 

folyamat rendszerint kr·nikus, visszaes®sekkel tark²tott, csal§di halmoz·d§st is mutathat. MegfelelŖ 

kezel®s n®lk¿l gyakran vezet v®gst§dium¼ veseel®gtelens®ghez, magas a hal§loz§sa, az §t¿ltetett vese 

graftban pedig rendszerint visszat®r. Tºbb form§ja ismert: 

ȯ Velesz¿letett forma: a komplementrendszer alternat²v aktiv§ci·s ¼tj§nak szab§lyoz· faktorai 

genetikai okb·l nem megfelelŖen mŤkºdnek vagy nem termelŖdnek. ¥rºklŖdŖ k·rk®p.  

ȯ Szerzett forma: autoantitest akad§lyozza a szab§lyoz· feh®rj®k (pl: H faktor) mŤkºd®s®t. Nem 

ºrºklŖdŖ k·rk®p. 

ȱ Secunder (m§sodlagos) TTP-HUS 
K¿lºnbºzŖ gy·gyszerek, infekci·k, daganatok, autoimmun k·rk®pek mellett a TTP-re ®s a HUS-ra is 

eml®keztetŖ klinikai t¿netek ®s labor elt®r®sek jºhetnek l®tre. Ezek kialakul§s§nak oka, mechanizmusa 

nagyon elt®rŖ, sokszor pontosan nem is ismert. Nem ºrºklŖdŖ k·rk®pek.  
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4. A KIVIZSGĆLĆS MENETE 

A kivizsg§l§s komplex, idŖig®nyes folyamat, mely igen kºlts®ges is. A pontos diagn·zis kider²t®se a megfelelŖ 

ter§pia kiv§laszt§s§hoz ma m§r elengedhetetlen. Az al§bbi vizsg§latokra ker¿lhet sor: 

ȱ teljes v®rk®p, perif®ri§s v®r kenet 

ȱ v®rk®miai ®s immunol·giai vizsg§latok 

ȱ v®ralvad§si vizsg§latok 

ȱ ADAMTS13 vizsg§latok (indokolt esetben genetika is) 

ȱ komplement vizsg§latok (indokolt esetben genetika is) 

ȱ v®rcsoport szerol·giai vizsg§latok 

ȱ virol·gia (HIV is) 

ȱ vizeletvizsg§lat (k®mia, teny®szt®s, terhess®gi teszt) 

ȱ sz®klet vizsg§lat (teny®szt®s, verotoxin is) 

ȱ k®palkot· vizsg§latok (mellkas rºntgen, hasi/sz²v ultrahang, koponya CT/MTI)  

ȱ egy®b vizsg§latok (cristabiopszia, vesebiopszia) 

Genetikai vizsg§latra az ºrºkletes t®nyezŖk azonos²t§sa miatt ker¿lhet sor, pozit²v eredm®ny eset®n 

csal§dvizsg§latra is sz¿ks®g lehet. Genetikai vizsg§lat csak az ¥n beleegyez®s®vel v®gezhetŖ. 

 

5. TERĆPIĆS LEHETŕS£GEK 

Az egyes k·rk®pekben az idŖfaktor olyan magas lehet, hogy nincs idŖ megv§rni az ºsszes vizsg§lat eredm®ny®t. 

Ilyenkor a k·rk®p alapos gyan¼ja is elegendŖ a kezel®s megkezd®s®hez. 

a. Plazmacsere: erre a c®lra kifejlesztett sejt- vagy plazma szepar§torral tºrt®nŖ olyan testen k²v¿li v®rtiszt²t· 

elj§r§s, melynek sor§n a betegtŖl kb. 40-60 ml/testtºmeg-kg plazm§t t§vol²tanak el ®s a TTP ®s a HUS 

eset®ben dºntŖen friss, v®rad·kt·l sz§rmaz· plazm§val p·tolnak. Az elj§r§s c®lja a k·rk®p®rt felelŖs k·ros 

anyag (autoantitest, k·ros szab§lyoz· faktor) elt§vol²t§sa ®s a hi§nyz· vagy nem mŤkºdŖ anyag (enzimek, 

norm§lis szab§lyoz· faktor) nagy t®rfogat¼ p·tl§sa. A kezel®shez centr§lis kan¿lre lehet sz¿ks®g. 

(R®szleteket l. int®zm®nyi szintŤ plazmacsere betegt§j®koztat· ®s beleegyez®si nyilatkozatban). A TTP 

elsŖdleges kezel®s®t jelenti jelenleg is. At²pusos HUS-banma m§r csak rºvidt§von (legfeljebb 5-10 nap) 

indokolt, hosszabb kezel®s akkor jºn sz·ba, ha a komplementg§tl· kezel®s nem el®rhetŖ vagy a diagn·zis 

nem tiszt§zott. 

b. Plazma transzf¼zi·: friss, v®rad·kt·l sz§rmaz· plazma transzf¼zi·s szerel®ken tºrt®nŖ bead§sa 10-30 ml/kg 

d·zisban. A TTP genetikai form§j§nak b§zister§pi§ja. Az at²pusos HUS egyes eseteiben (ha a regul§tor 

feh®rje nem k·ros, hanem hi§nyzik) is alkalmazhat·, k¿lºnºsen, ha komplementg§tl· kezel®s nem §ll 

rendelkez®sre. 

c. Immunszuppressz²v kezel®s: a TTP ®s az at²pusos HUS szerzett, autoantitestek §ltal okozott form§iban 

alkalmazott ter§pia. Leggyakrabban steroidot®s/vagy rituximabot alkalmaznak. Ez ut·bbi indik§ci·n t¼li 

alkalmaz§s, ²gy OGY£I ®s NEAK finansz²roz§si enged®lyt ig®nyel. Rituximab terhess®g alatt nem adhat·, 

alkalmaz§sa ut§n terhess®g egy ®vig nem javasolt. Nem vesz®lytelen szer, ak§r hal§los szºvŖdm®ny is 

elŖfordulhat (l. rituximab betegt§j®koztat·). Ritk§bban egy®b szerek (cyclophosphamid, cyclosporin, 

mycophenolate-mofetil, stb) is sz·ba jºhetnek. 

d. A VWF ®s a thrombocyta kapcsol·d§s g§tl§sa: a kºzelm¼ltban tºrzskºnyvezett caplacizumab 

megakad§lyozza a Willebrand faktor ®s a thrombocyta ºsszekapcsol·d§s§t. Felf¿ggeszti a thrombocyta 

mikrothrombus k®pzŖd®st, an®lk¿l, hogy az autoimmun folyamatra hat§ssal lenne. Ez®rt immunszuppressz²v 

kezel®ssel kell kombin§lni. Nagyon hat®kony, de t¿neti ter§pia. Mell®khat§sk®nt elsŖsorban enyhe-kºzepes 

v®rz®ses komplik§ci·k v§rhat·k. Extr®m kºlts®ge miatt jelenleg korl§tozott az el®rhetŖs®ge. 

e. Komplementg§tl· kezel®s (eculizumab, ravulizumab): igazolt at²pusosHUS-ban (gyermekekn®l alapos 

gyan¼ eset®n is) az elsŖdlegesen v§lasztand· kezel®s. čri§si kezel®si kºlts®ge miatt alkalmaz§sa minden 

esetben NEAK finansz²roz§si enged®lyhez kºtºtt. T¿neti ter§pia, mely le§ll²tja a komplement aktiv§ci·t 

an®lk¿l, hogy az alapfolyamatot befoly§soln§. Rendszerint tart·s, tºbb h·napos vagy ®ves, sok betegn®l az 

®let v®g®ig tºrt®nŖ kezel®st jelent. A ter§pia megkezd®se elŖtt legal§bb 2 h®ttel Neisseria meningitidis elleni 

(gyermekekben Haemophilus influenza ®s pneumococcus ellen is) olt§s sz¿ks®ges, egyes esetekben 

antibiotikum §tmeneti vagy tart·s alkalmaz§sa mellett.  

f. L®pelt§vol²t§s, splenectomia: a TTP szerzett, inhibitoros form§j§ban a gyakori visszaes®sek kiv®d®s®re ma 

is haszn§lhat· elj§r§s. A visszaes®s gyakoris§g§t csºkkenti. ElŖtte a tokos bakt®riumokkal szemben olt§s 

sz¿ks®ges. 

g. Thrombocytaaggreg§ci· g§tl§s, thrombosisprophylaxis, v®rrºgºsºd®s-megelŖz®s: 50 G/lfeletti 

thrombocytasz§m eset®n §ltal§ban kis d·zis¼ aspirint ®s alacsony molekulas¼ly¼ heparint is alkalmaznak a 

kezel®s sor§n. 
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h. Transzf¼zi·s kezel®s: thrombocyta transzf¼zi· §ltal§ban csak s¼lyos klinikai v®rz®s eset®n adhat·, 

ºnmag§ban az alacsony thrombocytasz§m az alkalmaz§s§t nem indokolja. Vºrºsv®rsejt transzf¼zi· a 

betegek jelentŖs r®sz®n®l sz¿ks®ges, v§lasztott, szŤrt (feh®rv®rsejtmentes) k®sz²tm®ny form§j§ban. Friss 

fagyasztott plazma ad§s§ra a plazmacser®n k²v¿l is sor ker¿lhet, k¿lºnºsen TTP-ben. Mivel a hazai 

v®rk®sz²tm®nyek nem v²rusinaktiv§ltak, a v²rus§tvitel vesz®lye b§r alacsony, de nem nulla. 

i. Egy®b szupport²v ter§pia: a betegek egy r®sze intenz²v oszt§lyos kezel®sre, parenter§lis t§pl§l§sra, g®pi 

l®legeztet®sre, dial²zisre is szorul. Fontos az ion h§ztart§s, sav-b§zis egyens¼ly, hypertonia megfelelŖ 

kezel®se ®s az esetleges infekci·k felkutat§sa ®s ell§t§sa. 

 

6. GYčGYULĆSI ES£LYEK 

a. TTP-ben: idŖben elkezdett plazmacsere (sz¿ks®g eset®n kieg®sz²tve immunszuppressz²v kezel®ssel) mellett 

a betegek 80-95%-a ker¿l tart·san t¿netmentes §llapotba. A betegek kis r®sz®n®l kisebb-nagyobb fŖleg 

idegrendszeri maradv§nyt¿netek lehetnek: mem·ria probl®m§k, szem®lyis®gzavar, b®nul§s vagy egy®b 

t¿netek. A k·rk®p a betegek 20-50%-n§l a k®sŖbbiekben visszat®r (relapsus). Ennek idŖpontja sz®lsŖs®ges 

hat§rok kºzºtt v§ltozik ®s elŖre nem j·solhat· meg. A relapsust leggyakrabban terhess®g, infekci·, mŤt®t 

v§ltja ki. Ha az ADAMTS13 aktivit§s k·ros marad, vagy ¼jra azz§ v§lik a t¿netmentes szakaszban, a 

visszaes®s es®lye nagyobb. Az ilyenkor megism®telt immunszuppressz²v kezel®s az enzimaktivit§st a 

betegek egy r®sz®n®l normaliz§lhatja. Ugyanakkor sz§mos beteg alacsony vagy ak§r nulla aktivit§s mellett 

is ®vekig t¿netmentes lehet. 

b. At²pusos HUS-ban: min®l kor§bban kezdj¿k a komplementg§tl· kezel®st, az es®ly ann§l nagyobb a 

vesemŤkºd®s visszat®r®s®re: 28 napon bel¿l ind²tott kezel®sn®l a legjobbak az eredm®nyek, 3 h·napon t¼li 

dialysis eset®n vesebiopszia dºnthet a gy·gyszer ad§s§nak vagy folytat§s§nak javallat§r·l. Az enormis 

kezel®si kºlts®gek, a szºvŖdm®nyek lehetŖs®ge, valamint a rendszeres inf¼zi·s kezel®s okozta 

kellemetlens®g elker¿l®se c®lj§b·l eredm®nyes pr·b§lkoz§sok folynak a szer ad§s§nak felf¿ggeszt®s®vel a 

stabil remissz· el®r®se ut§n. Ilyenkor nagyon szoros beteg kontroll sz¿ks®ges (vizelet ellenŖrz®se teszt-

cs²kkal heti 2-szer) ®s a visszaes®s elsŖ jel®re folytatni kell a kezel®st. 

Plazmacsere alkalmaz§sa mellett haematol·giai remisszi· kºnnyen kialakul, de a vesefunkci· javul§sa csak 

ritk§n l§that·, a legtºbb beteg v®gst§dium¼ veseel®gtelen lesz.  

At²pusos HUS miatti vese§t¿ltet®s eset®n a komplement genetikai vizsg§lat eredm®nye elengedhetetlen az 

optim§lis ter§pia megv§laszt§s§hoz. 

c. T²pusos HUS: szupport²v kezel®s mellett §ltal§ban meggy·gyul. A maradv§nyt¿net ritka, a hal§loz§si r§ta 

alacsony. 

d. SecunderTTP-HUS-ban: az alapbetegs®g kezelhetŖs®ge dºnti el a kimenetelt, sajnos a progn·zis gyakran 

rossz. 

 

7. TERHESS£G A TTP-HUS UTĆN  

a. A TTP inhibitoros form§j§ban a k·rk®p a terhess®g sor§n gyakran visszat®r, ami a plazmacsere (sz¿ks®g 

eset®n kieg®sz²tve szteroid ter§pi§val (rituximab a terhess®g alatt nem adhat·) bevezet®s®t teszi sz¿ks®gess®. 

A folyamatot a sz¿l®s §ltal§ban tov§bb aktiv§lja. Ez®rt k®sŖbbi terhess®g nagyon gondosan m®rlegelendŖ. 

Hat®kony fogamz§sg§tl§s sz¿ks®ges, az oestrogen tartalm¼ k®sz²tm®nyek ker¿lendŖk. Amennyiben a beteg 

m®gis a terhess®g mellett dºnt, ez csak rendszeres (hetenk®nti) ellenŖrz®ssel, harmadlagos ell§t§si 

centrumban, egy¿ttes sz¿l®szeti ®s hematol·giai gondoz§s mellett engedhetŖ meg. A pozit²v, 

komplik§ci·mentes kimenetelt azonban nem lehet garant§lni. 

A TTP ºrºkletes form§j§ban a terhess®g alatti rendszeres plazma transzf¼zi· a magzati ®s anyai 

komplik§ci·k es®ly®t csºkkenti, de teljesen nem v®di ki. 

Mindk®t form§ban az ADAMTS13 aktivit§s ®s a thrombocytasz§m rendszeres ellenŖrz®se a terhess®g alatt 

®s ut§n alapvetŖen fontos. 

b. At²pusos HUS-ban a komplementg§tl· kezel®s ad§s§t a terhess®g alatt a gy§rt· c®g kellŖ sz§m¼ klinikai 

adat hi§ny§ban jelenleg m®g nem javasolja. Ez®rt a kezel®s csak OGY£I off label ®s NEAK finasz²roz§si 

enged®lyt kºvetŖen v®gezhetŖ. 

c. T²pusos HUS az anamn®zisben a terhess®g szempontj§b·l kock§zatot nem jelent, ha a k·rk®p 

maradv§nyt¿netek n®lk¿l gy·gyult. 

 

1.2.Tev®kenys®gsorozat elv®gz®s®re haszn§lt adatlapok 

Nincsenek. 
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1.3. T§bl§zatok 

 

 

  

1. t§bl§zat: TTP ®s HUS: ismert pathomechanizmus¼ k·rk®pek ®letkori megjelen®se [19]. 

Tipikus ®letkori 

kezdet 
Val·sz²nŤ diagn·zis Klinikum  A diagn·zist igazol· tesztek 

Đjsz¿lºttkort·l a 

felnŖtt korig 

 

 

 

Terhess®g 

 

Congenitalis TTP 

(Upshaw-Shulman sy) 

 

 

 

ôLate-onsetô USS 

s¼lyos s§rgas§g Ăburgundiò 

vizelet jelentŖsebb hematuria 

n®lk¿l, 

hasonl· t¿netek v®rrokonokn§l 

vagy testv®rekn®l, ¼jsz¿lºttkori 

hal§l 

magzati fejlŖd®si elmarad§s vagy  

magzati elhal§s (42%), vagy  

klinikai TTP a 3. trimesterben 

ADAMTS13 aktivit§s <10% 

ADAMTS13 inhibitor hi§nya 

ADAMTS13 g®nmut§ci· 

Đjsz¿lºttkor ï < 6 

h·napos ®letkor 

Methylmalonil 

aciduria-HUS 

(Cobalamin-C 

defektus) 

t§pl§l§si neh®zs®g, nºveked®si ®s 

fejlŖd®si elmarad§s, hypotonia 

 

hyperhomocysteinaemia, 

hypomethionaemia, 

methylmalonilaciduria, 

MMACHC mut§ci· 

Đjsz¿lºttkor  < 1-

2 ®ves ®letkor 

Diacylglycerol kinase 

epsilon mut§ci· 

(DGKE) 

hypertonia, hematuria, 

proteinuria, veseel®gtelens®g 

DGKE g®nmut§ci· 

< 2 ®v 

 

Pneumococcus-HUS 

(neuraminidase-HUS) 

l§z, invaz²v S. pneumoniae 

infekci·: pneumonia, meningitis, 

septicaemia (empyema, 

subduralis t§lyog) 

pozit²v direkt Coombs, 

T antig®n aktiv§ci·, 

pozit²v teny®szt®s (v®r, 

liquor),  

PCR 

> 6 h·nap ï < 5 

®v 

 

STEC-HUS 

(r®gebben D+HUS) 

Akut gastroenteritis, (v®res) 

hasmen®s az elm¼lt 2 h®tben 

STEC vagy Shigella dysenteriae 

endemi§s ter¿leten 

sz®kletteny®szt®s: MacConkey 

agar: 0157:H7,  

PCR: Shiga toxin 

sav·: anti-LPS antitestek 

Serd¿lŖ kort·l a 

felnŖtt korig 

 

Autoimmun-TTP hematol·giai t¿netek 

idegrendszeri t¿netek 

+ v§ltoz· m®rt®kŤ vese ®rintetts®g  

l§z 

ADAMTS13 aktivit§s <10% 

ADAMTS13 inhibitor 

Sz¿let®stŖl a 

felnŖtt korig 

Komplement-medi§lt 

aHUS 

hematol·giai t¿netek 

akut vesek§rosod§s t¿netei 

at²pi§ra utal· t¿netek (8. t§bl§zat) 

komplement C3, C4 

alternat²v-ºsszkomplement 

HF, BF, IF, MCP expresszi· 

anti-HF-antitest 

komplement genetikai 

vizsg§lat 

HUS: haemolytikus uraemi§s syndroma; TTP: thromboticus thrombocytopeni§s purpura; ADAMTS13: A 

desintegrin and metalloproteinase with a thrombospondin type 1 motif, member 13; MMACHC: methylmalonil 

aciduria ®s homocysteinuria; PCR: polimer§z l§ncreakci·; STEC: Shiga-toxin producing Escherichia coli; LPS: 

lipopolysacharid; HF: komplement H faktor; IF: komplement I faktor; BF: komplement B faktor; MCP: membr§n 

kofaktor protein (CD46) 
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2. t§bl§zat: A thromboticus microangiopathi§k (TTP ®s HUS) meg§llap²t§s§hoz ®s az azonnali kezel®s 

megkezd®s®hez sz¿ks®ges, s¿rgŖss®ggel elv®gzendŖ vizsg§latok [1]. ®s l§sd 5. t§bl§zat is 

A diagn·zishoz sz¿ks®ges JellemzŖ ®rt®k  

direkt Coombs teszt negat²v 

teljes v®rk®p  
thromboctopenia (TTP<30 G/l; HUS <150 G/l), 

anaemia, reticulocytosis 

perif®ri§s kenet 
fragmentocytosis + magvas vºrºsv®rsejtek, spherocyt§k, polychromasia 

basophil pettyezetts®g 

se-haptoglobin alacsony/m®rhetetlen¿l alacsony 

se-indirekt bilirubin norm§lis/enyh®n k·ros/ritk§n emelkedett 

Lakt§t-dehidrogen§z (LDH) magas (leggyakrabban 1000-5000 IU/l) 

transzamin§zok norm§lis/enyh®n k·ros 

szŤrŖ coagulogram (PT, APTI, 

fibrinog®n) 
norm§lis/enyh®n k·ros 

Kreatinin emelked®s 

TTP: gyakran m®rs®kelt, kreatinin 200 mikromol/L alatt marad 

HUS: gyakran jelentŖs, az akut vesek§rosod§s m®rt®k®nek pontos 

meg²t®l®s®t l§sd 7. t§bl§zatban  

troponin norm§lis/v§ltoz· m®rt®kŤ emelked®s 

C-reakt²v protein (CRP) norm§lis/enyh®n k·ros 

procalcitonin norm§lis/enyh®n k·ros (veseel®gtelens®g: magas) 

teljes vizelet v§ltoz· m®rt®kŤ hemoglobinuria, proteinuria, (mikro)hematuria 
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3. t§bl§zat: A thromboticus microangiopathi§k (TTP ®s HUS) differenci§ldiagn·zis§hoz ®s a c®lzott ter§pia 

kiv§laszt§s§hoz sz¿ks®ges vizsg§latok [1, 12-14, 17, 28-30]. 
A differenci§ldiagn·zishoz ®s a ter§pia 

megv§laszt§s§hoz sz¿ks®ges vizsg§latok 
Megjegyz®s 

terhess®gi teszt sz¿lŖk®pes kor¼ nŖk eset®ben 

szem®szet, fundusvizsg§lat Malignus hypertonia gyan¼jakor  

vesebiopszia ha kivitelezhetŖ, szºvettani vizsg§lat 
A TMA v®gleges diagn·zis§nak al§t§maszt§s§hoz, 

a vesek§rosod§s reverzibilit§s§nak meg²t®l®s®hez 

virol·gia (HIV, hepatitis A/B/C/E, CMV, EBV, +/- 

egy®b) 

a ter§pia megkezd®se elŖtt kell a v®rmint§t levenni 

®s elk¿ldeni a laborat·riumba 

szŤrŖvizsg§lat autoimmun betegs®g ir§ny§ban (RF, 

ANA, dsDNA, ENA szŤr®s, C3, C4, lupus 

antikoagul§ns, antifoszfolipid antitestek, 

akut vesek§rosod§s eset®n: ANCA, anti-GBM is 

a ter§pia megkezd®se elŖtt kell a v®rmint§t levenni 

®s elk¿ldeni a laborat·riumba  

ADAMTS13 aktivit§s, antig®n, inhibitor, genetika 

a ter§pia megkezd®se elŖtt kell a v®rmint§t levenni 

®s a szaklaborat·rium elŖ²r§sa szerint t§rolni vagy 

ek¿ldeni a laborat·riumba 

komplement szŤrŖvizsg§lat + komplement-genetika + 

§raml§si cytometria (CD46) 

a ter§pia megkezd®se elŖtt kell a v®rmint§t levenni 

®s a szaklaborat·rium elŖ²r§sa szerint t§rolni vagy 

elk¿ldeni a laborat·riumba 

sz®klet teny®szt®s + verotoxin PCR 
hasmen®s a k·rk®p jelentkez®sekor vagy az azt 

kºzvetlen¿l megelŖzŖ 1-2 h®tben 

kobalamin anyagcsere vizsg§lata (plazma homocisztein, 

plazma + vizelet metilmalonsav, B12-vitaminszint, 

genetika) 

gyermekekn®l mindig, fiatal felnŖttekn®l 

hyperhomocysteinaemia eset®n javasolt elv®gz®se 

 

4. t§bl§zat: A TTP ®s HUS differenci§ldiagn·zisa sor§n kiz§rand· legfontosabb k·rk®pek [1, 12-14, 17, 28-

30]. 

Immunthrombocytopenia 

Autoimmun haemolyticus anaemia 

Evans-syndroma (autoimmun haemolyticus anaemia ®s thrombocytopaenia) 

Disszemin§lt intravascularis coagulatio 

(Pre)eclampsia, HELLP syndroma 

Kobalamin C hi§ny (gyermek, fiatal felnŖtt), B12-vitamin hi§ny (felnŖtt) 

Szekunder thromboticus microangiopathi§k (l§sd 11. t§bl§zat) 

Thrombocytopenia ®s/vagy haemolysis egy®b okai 
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5. t§bl§zat: a PLASMIC score [38] ®s a FRENCH score [27]. 

Labor vizsg§lat PLASMIC score FRENCH score 

Thrombocytasz§m <30 G/L (+1) <30 G/L (+1) 

Serum kreatinin szint <176,84 ɛmol/L (+1) <199,83 ɛmol/L (+1) 

Haemolysis jele (a kºvetkezŖk kºz¿l legal§bb 

1 jelenl®te) 
(+1) *  

indirekt bilirubin >34,2 ɛmol/L 

  reticulocytasz§m >2,5% 

nem detekt§lhat· haptoglobin 

Nem volt akt²v tumor az elm¼lt ®vek 

anamn®zis®ben 
(+1) *  

Nincs szolid szerv vagy Ŗssejt transzplant§ci· 

az anamnesiben 
(+1) *  

INR <1,5 (+1) *  

MCV <90 fL (+1) NA 

10% alatti ADAMTS13 aktivit§s 

val·sz²nŤs®ge: 

0-4 pont: 0-4% 

5 pont: -24% 

6-7 pont: 62-82% 

0 pont: 2% 

1 pont: 70% 

2 pont: 94% 

 

Minden t®telre 1 pont (+1) adhat·; INR, nemzetkºzi normaliz§lt ar§ny; MCV, §tlagos korpuszkul§ris ®rt®k; 

SCT, Ŗssejt -transzplant§ci·; 

*A French score TMA-ban akkor haszn§lhat·, ha fragmentocyt§s haemolysis mellett nem szerepel az 

anamn®zisben tumor, transzplant§ci· ®s nem igazolhat· disszemin§lt intravascularis koagul§ci·. Ezek 

alapkrit®riumok ®s k¿lºn pont ezekre a French scorban nem j§r. A Frech score eredetileg az antinucle§ris 

factort is tartalmazta. 

NA: az MCV-t a French score nem tartalmazza. 

 

6. t§bl§zat: A plazmacsere gyakorlata TTP-ben [1]. 

ī Volumen: 1,5 plazmavolumen/nap (kezdetben) 

1,0 plazmavolumen/nap (az §llapot stabiliz§l·d§s§t kºvetŖen) 

ī Szubsztit¼ci·s folyad®k: FFP (>50%) 

ī Frekvencia: naponta 

ī V®gpont: haematol·giai remisszi·* 

*  Minimum 2 egym§st kºvetŖ napon > 150 G/l-n®l magasabb thrombocytasz§m, 

   haemolysis jele n®lk¿l, emelkedŖ vagy norm§lis haemoglobin ®rt®k mellett. 
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7. t§bl§zat: A HUS-ra jellemzŖ klinikai tri§d [13, 14, 17, 19, 29, 30]. 

Konzumpci·s thrombocytopenia 

Microangiopathi§s haemolytikus anaemia 

ȱ Igazolt akut vesek§rosod§s: proteinuria ®s/vagy glomerul§ris haematuria, ®s/vagy beszŤk¿lt vesefunkci·, 

ennek besorol§sa a RIFLE krit®riumok szerint[98]:  

ȱ Risk: sz®rum kreatinin 1.5x-es emelked®se, vagy GFR csºkken®s >25%, 

vagy ·radiur®zis <0,5 mL/kg/·ra 6 ·r§n kereszt¿l, 

ȱ Injury: sz®rum kreatinin 2x-es emelked®se, vagyGFR csºkken®s >50%, 

vagy ·radiur®zis <0,5 mL/kg/·ra 12 ·r§n kereszt¿l, 

ȱ Failure: sz®rum kreatinin 3x-os emelked®se, vagy GFR csºkken®s >75%, 

vagy sz®rum kreatinin >353 mikromol/l akut emelked®ssel (>44 

mikromol/l), vagy ·radiur®zis <0,3 mL/kg/·ra 24 ·r§n kereszt¿l, vagy 

an¼ria 12 ·r§n kereszt¿l 

ȱ Loss: tart·s akut veseel®gtelens®g = vesefunkci· teljes elveszt®se >4 h®t 

ESRD: End stage kidney disease (>3 h·nap)  

 

 

 

8. t§bl§zat: At²pusos HUS-ra utal· jelek [29]. 

ȱ Hasmen®s hi§nya a HUS kialakul§sa elŖtt 

vagy 

ȱ Hasmen®s + az al§bbiak kºz¿l b§rmelyik jelenl®te: 

ȯ £letkor < 6 h·nap vagy > 5 ®v 

ȯ Lappang· kezdet 

ȯ HUS relapszus 

ȯ Felt®telezett, kor§bbi HUS 

ȯ Kor§bbi tiszt§zatlan anaemia vagy thrombocytopenia 

ȯ B§rmely szerv§t¿ltet®st kºvetŖ HUS 

ȯ Csal§dban, aszinkron elŖfordul· HUS 
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9. t§bl§zat: Plazmacsere at²pusos HUS-ban gyermekkorban 

(az European Pediatric Study Group for HUS aj§nl§sa)[29] 

ȱ Plazmacsere ind²t§sa 24 ·r§n bel¿l, kiv®ve: 

- m§s m·don kezelendŖ alternat²v diagn·zis alapos gyan¼ja eset®n 

- kisgyermekekn®l a v®nabiztos²t§s technikai neh®zs®gei eset®n 

- enyhe vese®rintetts®g eset®n, ha a kock§zat/haszon ar§ny kedvezŖtlen 

ȱ Szubsztit¼ci·: FFP vagy pooled plasma, hum§n, solvent-detergent treated 

ȱ Volumen: 1,5 plazmavolumen (60-75 ml/kg/alkalom) 

ȱ Gyakoris§g: 

-  Naponta 1x 5 napig 

-  Hetente 5x 2 h®tig 

-  Hetente 3x 2 h®tig 

- a ter§pi§s hat§s ki®rt®kel®se a kezel®s 33. napj§n 

ȱ V®gpont: 

-  Plazmacser®vel nem kezelhetŖ alternat²v diagn·zis beigazol·d§sa 

-  Plazmacsere elhagy§s§t ig®nylŖ s¼lyos komplik§ci· 

-  Haematol·giai remisszi·* 

*   A plazmacsere folytat§s§hoz a k·reredet tiszt§z§sa is sz¿k®ges 

 

10. t§bl§zat: Vesetranszplant§ci· elŖtti profilaxis [12, 121] 

Rekurrencia rizik·ja Profilaxis m·dja 

Nagy  

ȱ HF ®s funkci·nyer®ses mut§ci·k: BF, C3  

ȱ Kombin§lt mut§ci·k, kiv®ve MCP 
kombin§ci·k 

ȱ Kor§bbi graft veszt®s recid²va miatt, 
f¿ggetlen¿l a genetikai eredm®nytŖl 

Komplementg§tl· kezel®s 

Kºzepes  

ȱ Izol§lt IF mut§ci· 

ȱ Kombin§lt MCP mut§ci· 

ȱ Ismeretlen funkcion§lis hat§s¼ mut§ci· 

Komplementg§tl· kezel®s vagy plazmacsere 

Alacsony  

ȱ DGKE mut§ci· 

ȱ Izol§lt MCP mut§ci· 

ȱ Nincs kimutathat· mut§ci· 

ȱ Alacsony anti-HF antitest titer 

Nem sz¿ks®ges prophylaxis 
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11. t§bl§zat: Alapbetegs®gek, §llapotok ®s kezel®sek, amelyek sor§n szekunder thromboticus 

microangiopathi§k kialakul§s§t ²rt§k le [1, 11-14, 28-30, 191, 192] 

ȱ Gy·gyszeres kezel®sek:   

-  Kinin 

-  Tienopiridinek: tiklopidin, klopidogrel 

-  Kalcineurin inhbitorok: ciklosporin, takrolimusz 

-  mTOR g§tl·k: szirolimus, everolimusz 

-  Kemoter§pi§s szerek: mitomicin B, ciszplatin, bleomicin, gemcitabin stb. 

-  Angiogenezis g§tl·k: bevacizumab  

-  Tirozin-kin§z g§tl·k: szunitinib 

-  Egy®b szerek: or§lis fogamz§sg§tl·k, interferon, stb. 

ȱ Malignus hypertonia (gyakran t¿netszeg®ny IgA-nephropathia talaj§n) 

ȱ Disszemin§lt tumorok, gyakran mucintermelŖ adenocarcinom§k 

ȱ Infekci·k:    

- v²rusinfekci·k (pl. HIV, CMV, stb.) 

-  sepsis: bakt®rium, gomba 

ȱ Allog®n Ŗssejt-§t¿ltet®s: graft-versus-host betegs®g; solid organ transzplant§ci· 

ȱ Autoimmun k·rk®pek: 

-  SLE, 

- antifoszfolipid syndroma 

- SSC ren§lis kr²zis 

ȱ MŤt®tek (pl. motoros sz²vmŤt®t); feh®rjevesztŖ §llapotok (pl. hasmen®s); pancreatitis 

ȱ Extracorporalis membrane oxygenator kezel®s 

ȱ Adeno-associated virus 9 alap¼ g®nter§pia (pl. onasemnogene abeparvovec)  
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1.4. Algoritmusok 

1. §bra: A Semmelweis Egyetem Belgy·gy§szati ®s Hematol·giai Klinika F¿st Gyºrgy Komplement 

Diagnosztikai Laborat·rium§ban diagnosztiz§lt aHUS ®s TTP betegek sz§m§nak alakul§sa ®ves bont§sban. A 

gºrbe a kumulat²v esetsz§mok, a gºrbe fºl® ²rt sz§mok az adott ®vben diagnosztiz§lt esetek sz§m§t mutatj§k.  
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2. §bra: A thromboticus microangiopathi§k feloszt§sa [12] 
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3. §bra: A HUS diagnosztikus algoritmusa ®s a lehets®ges ter§pi§s m·dozatok ºsszefoglal§sa [132]. A r®szletes 

magyar§zatot l§sd a szºvegben. A [15]- ºs sz§m¼ referencia alapj§n, m·dos²t§sokkal. Az §br§n csak a 

leggyakoribb megjelen®si form§k ker¿ltek jelºl®sre.  

 

 
  


