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Souhrn

Trombotické mikroangiopatie jsou charakterizované vyskytem trombl v cévach malych kalibrd spolu s hemolytickou anémii,
trombocytopenii a poskozenymi erytrocyty v periferni krvi. Skupina zahrnuje etiologicky rozdilné nemoci, které sdili stejné
histomorfologické charakteristiky. Diferencialni diagn6za mezi trombotickou trombocytopenickou purpurou a atypickym hemolyticko-
uremickym syndromem po dlouhou dobu stéla spiSe na presvédéeni jednotlivych specialistti nez na presné definovanych kritériich. BEéhem
posledniho desetileti vedly objevy v biologii von Willebrandova faktoru spolu s detailnéjSi znalosti funkce komplementu k blizSimu
pochopeni nékterych vztahl ovliviujicich vznik a pribéh téchto nemoci.
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Summary

Thrombotic Microangiopathies: Thrombotic Thrombocytopenic Purpura (TTP) and Hemolytic Uremic
Syndrome (HUS). Morphological Features, Differential Diagnosis, and Pathogenesis. Review Article

Thrombotic microangiopathies are characterized by microvascular thrombosis associated with hemolytic anemia, thrombocytopenia, and
red blood cell fragmentation. They represent a heterogeneous group of diseases of different etiologies and the entire group shares the same
morphological features. Hemolytic uremic syndrome and thrombotic thrombocytopenic purpura are classically associated with thrombotic
microangiopathy and the differential diagnosis between these diseases has been very difficult being based more often on the convictions
of various specialists than on precisely defined criteria. Recent studies in the field of biology of the von Willebrand factor and also in the

field of alternative complement pathway help us to better understand the pathogenesis of these diseases.

Key words: TTP — von Willebrand factor - ADAMTS13 — complement — factor H

Ces.-slov. Patol., 44, 2008, No. 3, p. 54-58

Trombotické mikroangiopatie (TMA) predstavuji klinicko-
patologicky syndrom, ktery je klinicky charakterizovany vysky-
tem trombu v cévach malych kalibrd v riznych organech, akut-
ni (mikroangiopatickou) hemolytickou anémii, poSkozenymi
erytrocyty (schistocyty) a trombocytopenii v periferni krvi.
U vétsiny pacientd jsou béhem onemocnéni riznou intenzitou
postizeny ledviny.

V tabulce 1 jsou shrnuty klinicko-patologické kategorie, kte-
ré maji jako soucast projevu trombotickou mikroangiopatii.
Zahrnuji hemolyticko-uremicky syndrom (HUS) doprovazejici
infekci pfedevSim enterohemoragickymi sérotypy E. coli, dale
tzv. atypicky HUS (sporadicky se vyskytujici bez vztahu ke
stfevni infekci, aHUS), tromboticko-trombocytopenickou pur-
puru (TTP), trombotické stavy komplikujici pribéh téhotenstvi
a obdobi porodu, trombotické stavy vznikajici v pribéhu auto-
imunnich onemocnéni (SLE, systémova sklerodermie)
a v neposledni fadé trombotické stavy, které mohou doprova-
zet projevy akcelerované/maligni hypertenze nebo jsou kom-
plikaci po podavani nékterych Iéka.

Pro vSechny vyjmenované kategorie je spole¢né vyznamné
poskozeni endotelu malych cévnich kalibrll (v ledvinach jde
o glomerularni kapilary, arterioly a malé interlobularni arterie),

bez zanétlivého poskozeni cévni stény (tj. bez morfologickych
projevud vaskulitidy).

MORFOLOGICKY OBRAZ
TROMBOTICKE MIKROANGIOPATIE
V LEDVINACH

Zakladnim charakteristickym rysem, ktery spojuje v3echny
v tabulce 1 vyjmenované kategorie charakterizované trombo-
tickou mikroangiopatii, je vyznamné poskozeni endotelu drob-
nych cévnich kalibrii (malych svalovych arterii, arteriol a kapi-
lar). Na vyznamné poskozeni endotelu navazuji dalSi
morfologické znaky, které jsou velmi podobné nebo pfimo stej-
né u raznych diagnostickych kategorii ve skupiné TMA. Proto
na zakladé izolovaného histologického vySetfeni nelze jedno-
znacné stanovit pfi¢inu TMA. PfestoZe v nazvu afekce je trom-
boticka 1éze, mize ve vySetfované biopsii trombdza chybét
(zvl. pfi eklampsii dominuje poskozeni endotelu bez vzniku
trombdz). Histologicky zifejmé poskozeni mlize byt izolované
na glomeruly, arterie nebo arterioly. Nej¢astéji je mozné pozo-
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