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Zaneta

23 let

RA: matka méla 1.AIM ve veku 38 let, maternalni babicka
zemrela nahle na selhani srdce po 40.roce zivota

OA: vazneéji nestonala, od puberty trpi na bolesti hlavy az
migrenozniho charakteru, ale nikde vysetrena nebyla.
Nemocnost priméerena, ockovana radnée bez komplikaci.
FA: negativni

AA: negativni

SPA: zakladni vzdélani, prodavacka, zije s partnerem
Objektivni nalez: BMI 34, jinak bez patologii
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K imunologickému vysetreni byla odeslana pocatkem roku 2018
registrujicim gynekologem po porodu mrtvého plodu ve 24 tt.

V anamnéze meéla dva druhotrimestralni potraty - 18.tt., 2016,
17.tt., 2017.

Po prvnim abortu v roce 2016 byla zjisténa hereditarni
trombofilie — mutace FV Leiden v heterozygotni konstituci,
neuspesné gravidity v letech 2017 a 2018 byly zajisteny LMWH v
profylaktické davce.
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Antifosfolipidové protiatky, a to konkrétné protilatky
proti kardiolipinu a beta-2-glykoproteinu-1 v izotypech
IgM a IgG, byly opakované negativni.

Lupusovy inhibitor koagulace nebyl v misté bydliste
vysetren.

Histopatologické vysetreni plodu a placenty jsme neméli
pri prvnim vysetreni k dispozici.
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Jakym smerem se bude ubirat vase diferencialne
diagnosticka rozvaha?

NejspiSe se nejedna o imunologicky problém, vhodné je vysSetreni k vylouceni
anatomickych abnormit délohy.

Diagndzu imunopatologie nelze vyloucit, ale paklize byly negativni protilatky proti
kardiolipinu a beta2GP1 a pokud byly dvé posledni neuspésné gravidity radné
zajisteny profylaktickou miniheparinizaci, je diagndza antifosfolipidového syndromu
spisSe nepravdepodobna.

Diagndzu imunopatologie nelze vyloucit, mize se jednat o antifosfolipidovy
syndrom.

Nejpravdépodobnéjsi je imunodeficit, napf. defekt lektinové drahy aktivace
komplementu.

Jind diagnc')za. wm | Clen skupiny
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Vysledky imunologickych vysSetreni z 5.2.2018 — protilatkova imunita:

[Imunoglobuliny]

IgA 1,27 g/10,85 4,99 0
[Komplement]
C3c1,19g/10,751,400
C40,26g/10,100,350

Mannan vazajici protein ..>4000 ng/ml

[Autoimunita - zaklad]

ANA 1gG (IF) pozitivni

ANA konecny titr 1:160

Anti nRNP/Sm negativni

Anti Sm negativni

Anti SS-A pozitivni

Anti SS-A (Ro52) pozitivni

Anti SS-B negativni

Anti dsDNA hranicni

Anti tTg IgA (EliA) 0,1 U/ml
ANCA IF (mozaika) negativni
[Antifosfolipidovy syndrom]
APLA IgM screen ...0,8 MPL-U/ml
APLA 1gG screen...2,2 GPL-U/ml
Anti annexin V IgM ... 0,8 U/ml
Anti annexin V IgG .... 0,7 U/ml
Anti PS/PT IgM ...169 U

Anti PS/PT IgG ... 141,4 U

100,00 5000,00 0

0,00 7,00

0,00 10,00
0,00 10,00
0,00 5,00
0,00 5,00
0,00 30,00
0,00 30,00

| 1*1

| 1*1
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Konfirmacni imunologické vysSetreni s odstupem 12 tydni - 9.4.2018

ANA 1gG (IF) pozitivni

ANA konecny titr 1:160

Anti PS/PT IgM ..170,2 U

Anti PS/PT IgG...165,3 U

Anti dsDNA 1gG (EliA)...4,6 IU/ml
Anti SSA/Ro (EliA) 54 U/ml

Anti SSB/La (EliA) <0,3 U/ml

Vysetreni hemokoagulace 9.4.2018:
P_Lupus antikoagulans...48 s

P_Lupus antikoagulans — ICA index ...0,0168
dRVVT pozitivni

SAPTT pozitivni

SCT pozitivni

dPT pozitivni

0,0030,00 | | | *|
0,0030,00 | | | *|

0,00 10,00 | |*] |
|| *]
| 1*] ]

0,00 7,00
0,00 7,00

0,00 44,00
0,00 0,01

| * lupusovy inhibitor koagulace prokdzan
|*
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Clinlcal criterla Venous thrombosis (e.q., deep vein thrombosis, pulmonary embolism, unusual
site venous thromboembolism)

Arterial thrombosis (e.q., coronary artery disease, transient cerebral ischaemia or
stroke, peripheral artery disease)

Obstetric complications:
* Three or more unexplained consecutive spontaneous abortions <10* week

_of gestation

« One or more unexplained deaths of a morphologically normal fetus 210% week
of gestation.

« One or more premature births of a morphologically normal neonate <34 week
of gestation due to eclampsia, severe pre-eclampsia, or placental insufficiency

N\

Laboratory criterla \iLupus anticoagulant, detected according to international guidelines

Anti-cardiolipin antibodies, IgG, or IgM isotype, at high titre (>99* percentile of
normal controls)

Anti-B2 glycoprotein-l antibodies, IgG, or IgM isotype, at high titre (>99*
percentile of normal controls)

Pengo V, Ruffatti A, lliceto S. The diagnosis of the antiphospholipid syndrome. Pathophysiol
Haemost Thromb. 2006;35(1-2):175-180. doi:10.1159/000093564
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Prothrombin aPS/PT

Endothelial
cell

Adhesion molecules

Fc y receptor

Endothelin 1

?rocoagu[ant
State

Amengual O, Atsumi T, Koike T. Specificities, properties, and clinical significance of
antiprothrombin antibodies. Arthritis Rheum. 2003;48(4):886—895. doi:10.1002/art.10831
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Co pacientce doporucite?

Kortikoidy a kyselinu acetylsalicylovou, snahy o poceti az po
nékolikatydenni priprave touto terapii, medikaci po celé tehotenstvi.

Antimalarika (hydrochlorochin), Ize usilovat o poceti, antimalarika po
celé tehotenstvi. Od pozitivniho gravitestu pridat LMWH v
profylaktické davce.

Téhotenstvi je vysoce rizikové — netéhotnét, resit rodicovstvi jinak
(adopce).

. Jiné reseni.

NET=
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... Zanetko, kazdé dal3i téhotenstvi je sdruzeno s velkym
rizikem pro Vas i pro Vase détatko. Neméla byste byt téhotna.
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Leden 2019 - prichazi v 9.tt. po prirozeném poceti.
Prosperujici jednocCetné téhotenstvi, USG ASP +.
Bez farmakoterapie.

Laboratorni ndlezy ze dne 10.1.2019

WBC 14,1 1079/I 4,00 - 10,00
TRPR 377 1079/ 150,00 - 400,00
Anti PS/PT IgM ...141,7 U 0,00 - 30,00
Anti PS/PT IgG ...47,1 U 0,00 - 30,00
APLA IgM ...1,6 MPL-U/ml 0,00-10,00
APLA I1gG 2,5 GPL-U/ml 0,00-10,00
Anti annexin V IgM 0,8 U/ml 0,00 - 8,00
Anti annexin V IgG 1,6 U/ml 0,00 - 8,00
P_D-dimer 0,57 mg/I 0,00 - 0,50
P_Lupus antikoagulans...52,3 s 0,00 - 44,00
P_Lupus antikoagulans ICA...0,0169 0,00-0,01
CRP 17,7 mg/I 0,00 - 5,00
ANA titr 1:80, jaderna fluorescence: jemné zrnita (AC-4)

Anti SSA/Ro (EliA) 35 U/ml 0,00 - 7,00
Treg (abs.pocet) 0,048 10e9 bunék/I 0,03-0,15

=GENNET=
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Co pacientce doporucite?

Ukoncit téhotenstuvi.
Kortikoidy v monoterapii v davce 0,3 mg/kg nebo vyssi.

Kortikoidy v malé az stredni davce (do 0,3 mg/kg/den) v kombinaci s
malou davkou kyseliny acetylsalicylové.

. Kortikoidy v malé az stfedni davce (do 0,3 mg/kg/den) v kombinaci s
antikoagulacni davkou nizkomolekularniho heparinu.

Jiné reseni.
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Nasazena terapie:
methylprednisolon 12 mg/den + enoxaparin 0,8 ml s.c./den.

Prvotrimestralni screening 12.tt.: negativni, vyssi riziko PREE a ¢asné IUGR.
Druhotrimestralni screening 22.tt.: negativni, prutoky krve pupecnikem bez patologii.
Laboratorni nalezy:

D-dimer 0,59...0,89 ...1,09 mg/I

Anti-FXa 0,3...0,6...0,7 IU/ml

CRP 8..9...11 mg/l

Od dubna 2019 referuje Castéjsi bolesti hlavy, horsi nez pred otéhotnénim.
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18.5.2019

Primoepiparoxysmus GTCs typu, akutni hospitalizace na neurologii v misté
bydliste, dle MRI lozisko parietookcipitalné vlevo nejas. etiologie, nejspise
ischemického puvodu, ¢etné drobné léze v bilé hmoté mozkové.

Lécba levetiracetam.
Ke kombinaci KS + LMWH pridana ASA.

25.7.2019 (33.tt.)

Od rana kruta bolest hlavy, nejspiSe i drobny petit-mal zachvat, zvraceni, bolesti v
pravém podzZebfi. Navstivila neurologa —tam TK 200/100, otoky do poloviny bérc(
— odeslana akutné do porodnice, kde dg preeklampsie, akutni sectio Cesarea.

Jakub 1700 g/41 cm.
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Aktuadlni situace:

Zdrav, fyziologicky vyvoj, neni kojeny.

* Opakované epi-paroxysmy po porodu, epi dosud neni stabilizovana, aktualné th. brivaracetam —
zatim bez vétsiho prinosu.

« Unava, poruchy soustfedéni, bolesti hlavy, kognitivni deficit. Pé¢i o dité zvlada jen s dopomoci.

* Pokus o nasazeni hydrochlorochinu v davce 400 mg/den - netolerovala (svédéni kiize, poruchy
akomodace, bolesti bricha).

* Aktudlni terapie: methylprednisolon 4 mg/den a aspirin 100 mg/den

« BMI 42
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Aktualni laboratorni nalezy:
12.12.20109:

B_ESR —sedimentace ...78 mm
P_D-dimer ...0,55 mg/I
B_Leukocyty [WBC] 12,1 1079/
B_Trombocyty [PLT] 386 1079/I
Anti PS/PT IgM ...108,8 U

Anti PS/PT 1gG ...42,4 U

CRP 11,3 mg/I

ANA IgG (IF) silné pozitivni
ANA konecny titr 1:2560

Anti dsDNA 1gG (E...1,6 IU/ml
Anti SSA/Ro (EliA) 135 U/ml
Anti SSB/La (EliA) <0,3 U/ml
Anti SmD3 (EliA) <0,6 U/ml
Anti ULRNP (RNP70...0,4 U/ml
Anti nukleozémy 23,5 U/ml

RF IgM...3,6 U/ml

APLA IgM...1 MPL-U/ml

APLA 1gG...1,9 GPL-U/ml

Anti annexin V IgM ...0,8 U/ml
Anti annexin V IgG ...0,7 U/ml

00-37,00
0,00-0,50
4,00 - 10,00

150,00 - 400,00

0,00 - 30,00
0,00 - 30,00
0,00 - 5,00

0,00 -10,00
0,00 -7,00
0,00- 7,00
0,00-7,00
0,00 - 5,00
0,00 - 20,00
0,00 - 20,00
0,00 - 10,00
0,00 - 10,00
0,00 - 8,00
0,00 - 8,00
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ANTIPHOSPHOLIPID
SYNDROME

nezapominejme na méne casté cilové antigeny APLA
nezapominejme na hemokoagulacni vysetreni

neexistuji doporucené postupy lécby komplikaci APS v gravidité
rozumi nam nasi pacienti?

Dekuji za pozornost.



