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Eku li zu mab

An dre ja Marn Per nat1

eku li zu mab

predsTavITev

Eku li zumab je se lek tiv no imunosupresijsko zdra vi lo za zdrav lje nje pa rok siz mal ne nočne he mo glo bi -
nu ri je, ati pičnega hemolitično-uremičnega sin dro ma (HUS) in v naj no vejšem času za ne ka te re vr ste
glomerulopatija C3. Ati pični HUS in glomerulopatija C3 sta red ki led vični bo lez ni, ki na sta ne ta za ra -
di ne nad zo ro va ne pre ko mer ne ak tiv no sti al ter na tiv ne kom ple ment ne poti. Ta ugo to vi tev je bila os no -
va za raz voj ino va tiv ne ga zdra vi la, ki bi za vr lo kom ple ment ni si stem. Eku li zu mab je mo no klo nal no
pro ti te lo, ki se veže na komplementno enoto C5, in za vre ter mi nal no kom ple ment no pot. 

Ati pični HUS je ge net ska, kro nična in živ lje nje ogrožujoča bo le zen, ki pri za de ne tako otro ke vseh
sta ro sti kot tudi odra sle. Vzrok je mot nja v de lo va nju re gu la tor nih be lja ko vin za kom ple ment za ra di
mutaci je ge nov za kom ple ment ni fak tor H, I in B, tran smem bran ski gli ko pro tein ski ko fak tor MCP (angl.
mem�bra�ne�co�fac�tor�pro�tein), trom bo mo du lin in kom ple ment no eno to C3, ter za ra di in hi bi tor nih av to -
pro ti te les pro ti kom ple ment ne mu fak tor ju H. Po sle dično ni zadostne za vo re ak tiv no sti ter mi nal ne ga
kom ple ment ne ga si ste ma, ki s po močjo kon ver taz C3 in C5 ne pre ki nje no proi zva ja končno mo le ku lo –
kom pleks C5b-9, ki na pa da mem bra no (angl. mem�bra�ne�at�tack�com�plex, MAC). Sled nji na žil nem eno -
do te lu, trom bo ci tih in levkoci tih sproži vnet je, pro trom bo tične pro ce se in si stem sko ok lu zi jo ma lih žil.
To vodi v na sta nek trom bo tične mi kroan gio pa ti je in na pre du joče ok va re or ga nov, ki se pri četr ti ni konča
s smrt jo. Od leta 2009 da lje se po večuje šte vi lo bol ni kov us pešno zdravljenih z eku li zu ma bom, brez
ka te re ga je bil ati pični HUS prej neoz drav ljiv. Se daj je možno s čim prejšnjim zdrav lje njem pre prečiti
ne po prav lji vo ok va ro led vic in dru gih or ga nov pri pr vem na sto pu bo lez ni, ter pre prečiti po no vi tve bo -
lez ni tudi po us pešni presadi tvi led vi ce. 

Pri glo me ru lo pa ti ji C3 je ne kon tro li ra na ak ti va ci ja kom ple men ta pri sot na bolj v te kočin ski fazi kot
na po vršini en do te li ja, zato se v kri sproščena be lja ko vi na C3 na la ga v led vi ce. Glav no pa to ge net sko
vlo go ima jo pro duk ti raz ce pi tve enote C3. Naj no vejša po ročila po tr ju je jo, da eku li zu mab de lu je na večino
vnet nih pro ce sov tudi pri tej bo lez ni (1). 

naČIn delovanja

Eku li zu mab je hu ma ni zi ra no mo no klo nal no hi brid no pro ti te lo imu no glo bu lin (Ig) G2/IgG4, pri dob lje -
no iz mišjih mie lom skih celic z re kom bi nant no DNA teh no lo gi jo. Se stav lje no je iz dveh težkih ve rig,
ki vse bu je ta po 448 ami no ki slin, in iz dveh lah kih ve rig, ki vse bu je ta po 214 ami no ki slin (sli ka 13.1).
Nje go va mo le kul ska masa je 248 k Da. Na be lja ko vi no C5 se veže z ve li ko afiniteto na me sto, kjer je sicer
stična po vršina med C5 in konvertazo C5. Me ni jo, da eku li zu mab pre preči vstop sub strat ne moleku le
C5 v konvertazo C5, kar pre preči ce pi tev mo le ku le v molekuli C5a in C5b-9 (sli ka 13.2). Nor mal no je
kon cen tra ci ja be lja ko vi ne C5 v plaz mi prib ližno 70μg/ml. Eku li zu mab v pla zem ski kon cen tra ci ji 35μg/ml
po pol no ma za vre na sta nek ter mi nal ne ga kom ple ment ne ga kom plek sa C5b-9 in po sle dično dol go traj -
no ne nad zo ro va no čez mer no ak tiv nost kom ple ment ne ga si ste ma. Umi ri jo se vnet ni, li tični in pro trombo -
tični pro ce si na žil nem en do te lu, trom bo ci tih, levkocitih in si stem ska ok lu zi ja ma lih žil, zna ki trom bo tične
mi kroan gio pa ti je ter kli nična sli ka ati pičnega HUS-a. Pri za vo ri kom ple ment ne poti na ni vo ju C5 pa
se ohra ni de lo va nje zgod nejših kom ponent kom ple men ta, ki so po treb ne za op so ni za ci jo mi kroor ga -
niz mov in čiščenje imun skih kom plek sov (2).

1 Doc. dr. An dre ja Marn Per nat, dr. med., Kli nični od de lek za ne fro lo gi jo, In ter na kli ni ka, Uni ver zi tet ni kli nični cen ter Ljub lja na, Za loška
ce sta 7, 1000 Ljub lja na; andreja.marn@kclj.si
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sli ka 13.1. Eku li zu mab je mo no klo nal no hi brid no pro ti te lo IgG2/IgG4. Se stav lje no je iz dveh težkih in dveh lah kih ve rig.
VH – va ria bil ni del težke ve rige (angl. va riab le heavy chain); VL – va ria bil ni del lah ke ve ri ge (angl. va riab le light chain), CH – konstantni
del težke ve ri ge (angl. con stant heavy chain), CL – kon stant ni del lah ke ve ri ge (angl. con stant light chain), Ig – imunoglobulin.

farmakokIneTIka
Pri bol ni kih z ati pičnim HUS-om je očis tek eku li zu ma ba 0,0139 l/h, sred nji vo lu men pre raz po re di tve
je 5,6 l, sred nji eli mi na cij ski raz po lov ni čas pa prib ližno 12,4 dni. Do seči in vzdrževa ti je po treb no se -
rum sko kon cen tra ci jo med 50 in 100 μg/ml, saj je od tega od vi sna hi tra in po pol na za vo ra ak tiv no sti
ter mi nal ne ga kom ple men ta (2). 

način da ja nja
Zdra vi lo So li ris® vse bu je 300 mg eku li zu ma ba v 30 ml, ki ga razredčimo in damo in tra ve noz no. Začetno
zdrav lje nje po te ka en krat te den sko prve štiri ted ne. Od me rek je 900 mg za odra sle ga in za otro ka, težjega

sli ka 13.2. Eku li zu mab z ve za vo na beljakovino C5 pre preči na sta nek C5a in C5b ter po sle dično kom plek sa C5b-9.
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od 40 kg. In fu zi ja tra ja 25–45 mi nut pri odra slih in 1–4 ure pri otro cih. Temu sle di enour no opa zo vanje
za ra di mo re bit nih nežele nih učin kov, saj zdra vi lo vse bu je be lja ko vi ne, ki lah ko sprožijo aler gij ske reak -
ci je. Vzdrževal no zdrav lje nje se prične s pe tim ted nom, od me rek So li ri sa® je 1.200 mg vsa ka dva tedna.
Ta be la 13.1 pri ka zu je začetne in vzdrževal ne od mer ke glede na te le sno maso. Zdra vi lo hra ni mo pri tem -
pe ra tu ri 2–8 °C (2).

Ta be la 13.1. Začetni in vzdrževal ni od mer ki eku li zu ma ba, gle de na te le sno maso, za zdrav lje nje ati pičnega hemolitično-
uremičnega sin dro ma.

Te le sna teža začetno ob dob je vzdrževal no ob dob je

>40 kg 900 mg na te den (štiri ted ne) 1.200 mg peti te den, nato na dva ted na

30–40 kg 600 mg na te den (dva ted na) 900 mg tret ji te den, nato 900 mg na dva ted na

20–30 kg 600 mg na te den (dva ted na) 600 mg tret ji te den, nato 600 mg na dva ted na

10–20 kg 600 mg na te den (en te den) 300 mg dru gi te den, nato 300 mg na dva ted na

5–10 kg 300 mg na te den (en te den) 300 mg dru gi te den, nato 300 mg na tri ted ne

presnova in izločanje
Eku li zu mab vse bu je samo na rav ne ami no ki sli ne in nima zna nih pre snov kov. Ker je hu ma no pro ti telo,
se pre sno vi z en do ci to zo v ce li cah re ti ku loen do tel ne ga si ste ma, kjer ga večino ma ka ta bo li zi ra jo li zo -
so mal ni en ci mi do majh nih pep ti dov in ami no ki slin. V zdra vih led vi cah se pro ti te le sa ne iz ločajo, saj
se za ra di ve li ko sti ne fil trirajo v glo me ru lih. 

Trans plan cen tar ni pre hod IgG2 je zelo maj hen, saj so v pop kov ni krvi do ločili le mi ni mal ne vred -
no sti eku li zu ma ba ali pa ga sploh niso, ko so no sečnice pre je le eku li zu mab ob po rod nem roku (3). Zato
se no sečnice lah ko zdra vi z eku li zumabom, če je po treb no. Iz loča pa se v ma te ri nem mle ku, zato se
do je nje pre ki ne, če mati pre je ma eku li zu mab. Do je nja ne sve tu je mo še pet me se cev po zdrav lje nju (4). 

pri la ga ja nje od mer ka
Pri led vični ali je tr ni ok va ri od mer ka ni po treb no pri la go di ti. Med te ra pevt sko plaz ma fe re zo se kon -
cen tra ci ja eku li zu ma ba že po prvi uri zmanjša za 50 %, eli mi na cij ski raz po lov ni čas se skrajša na 1,3 ure.
Bol nik na mem bran ski plaz ma fe re zi prej me zno traj ene ure po pro ce du ri do dat ni od me rek 600 mg, če
je bil zad nji te ra pevtski od me rek 600 mg ali več. Otro kom na do me sti mo do dat nih 300 mg. Po uved bi
eku li zu ma ba je smi sel no pre ki ni ti s plaz ma fe re zo (2).

In te rak ci je
Zdrav lje nje z eku li zu ma bom lah ko po veča stran ske učinke dru gih bio loških in os ta lih imunosupresijskih
zdra vil kot so be li mu mab, de no su mab, na ta li zu mab, ta kro li mus. Po večana je he ma to tok sičnost lef lu -
no mi da in nev tro pe nični učinek tra stu zu ma ba. Pričako va ti je zmanjšan učinek cep lje nja z inak tiv ni -
mi ce pi vi, zato je po treb na re vak ci na ci ja čez tri me se ce po zad njem odmerku eku li zu ma ba. Cep lje nja,
ki so bila iz ve de na vsaj dva ted na pred začet kom imu no su pre siv ne ga zdrav lje nja, so nor mal no učin -
ko vi ta. Živih ate nui ra nih ce piv ne sme mo upo ra bi ti še vsaj tri me se ce po končanem zdrav lje nju z eku -
li zu ma bom (2).

neŽelenI uČInkI

ne var nost hujših okužb
Za vo ra ak ti va ci je kom ple men ta na stop nji C5 vodi v funk cio nal no po manj ka nje kom po nen te C5. Bol -
ni ki z ge net skim po manj ka njem C5 ima jo ve li ko tve ga nje za po nav lja joče se okužbe, pred vsem jih ogroža
me nin go kok ni me nin gi tis. V kli ničnih ra zi ska vah bol ni kov s pa rok siz mal no nočno he mo glo bi nu ri jo
so po tr di li ogrožujoče hude okužbe z Neis�se�rio�me�nin�gi�ti�dis z in ci den co 4,2 pri me ra na 1.000 bol ni ko -
vih let. Ve li ko je tve ga nje za me nin go kok no sep so, saj so za be ležili dva pri me ra na 474 bolniko vih let
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iz po stav lje no sti z eku li zu ma bom. Zato je po treb no pre ven tiv no cep lje nje vsaj dva ted na pred uved bo
eku li zu ma ba, si cer pa ta kojšnja an ti bio tična zaščita. Po memb na je pra vočasna pre poz na va zna kov in
simp to mov me nin go kok ne ga me nin gi ti sa ter me ningokok ne sep se. Po večano je tve ga nje tudi za druge
okužbe, pred vsem z in kap su li ra ni mi bak te ri ja mi za ra di za vo re ter mi nal ne kom ple ment ne ak ti va ci je
z eku li zu ma bom. Vsaj pri otro cih pri po ročajo cep lje nje pro ti pnev mo ko ku in Hae�mop�hi�lu�su�inf�luen�ze (5).
Po zorni mo ra mo biti na mo re bit no okužbo z As�per�gil�lu�som, ki je po go sta pri imun sko os lab lje nih in
nev tro pe ničnih ose bah.

In fu zij ske reak ci je
Med in fu zi jo zdra vi la je možna in fu zij ska reak ci ja, vključno z ana fi lak si jo, zato je po tre ben nad zor med
a pli ka ci jo. V pri me ru kar dio va sku lar ne in res pi ra tor ne ogroženo sti se in fu zi ja ta koj pre ki ne. Raz vi jejo
se lah ko pro ti te le sa pro ti eku li zu ma bu.

pre ne ha nje zdrav lje nja z eku li zu ma bom
Ne nad na huda he mo li tična reak ci ja in trom bo tični za ple ti, za ra di po nov ne ne nad ne trom bo tične mi -
kroan gio pa ti je, po pre ne ha nju zdrav lje nja z eku li zu ma bom se lah ko po ja vi jo še v na sled njih 12 tednih.
Zato je v tem času po treb no skrb no kli nično in la bo ra to rij sko sprem lja nje. Na to po mi sli mo pri po ja -
vu po nov ne trom bo ci to pe ni je, zvečanja laktatne de hi dro ge na ze (LDH), zvečanja krea ti ni na za 25 % ali
več, ter zna ke in simp to me težkega di ha nja, spre mem be men tal ne ga sta nja, krčev, trom bo ze. V pri meru
zna kov in za ple tov trom bo tične mi kroan gio pa ti je je nuj na po nov na uved ba eku li zu ma ba, v ur gentnih
po go jih lahko iz ve de mo nuj no mem bran sko plaz ma fe re zo s svežo zmrz nje no plaz mo (5).

Hi per vo le mi ja in hi per ten zi ja
En od me rek eku li zu ma ba vse bu je 115 mg na tri ja, zato in fu zi je eku li zu ma ba pri bol ni ku z led vično od -
po ved jo lah ko vo di jo v hi per vo le mi jo z ote ka njem, težkim di ha njem in vi so kim krv nim tla kom.

IndIkaCIje za uporaBo

ati pični hemolitično-uremični sin drom
Z eku li zu ma bom pričnemo zdra vi ti vse bol ni ke z ati pičnim HUS-om in pri za de tost jo last nih led vic ali
pre sa je ne led vi ce, ki zbo li jo ne nad no in so še nez drav lje ni, ali že na te ra pevt ski plaz ma fe re zi s svežo
zmrz nje no plaz mo, ter ti ste, ki po tre bu je jo kro nično plaz ma fe re zo. Iz ključiti je po treb no se kun dar ne
ob li ke trom bo tične mi kroan gio pa ti je ter pri mar no trom bo tično trom bo ci to pe nično pur pu ro. Ne po pol -
no raz vi te ob li ke ali zu naj led vične ma ni fe sta ci je ati pičnega HUS-a je po treb no do dat no opre de li ti, včasih
tudi z led vično biop si jo.

Eku li zu mab je edi no zdra vi lo, ki učin ko vi to zdra vi tudi naj težje ob li ke ati pičnega HUS-a (1). Z ve -
za vo na C5 zavre na dalj njo ak ti va ci jo komponente C5, ter mi nal ne poti kom ple men ta ter tvor bo MAC,
ki si cer sproži ok va ro or ga nov. Ta koj pre ne ha jo ško dlji vi učinki pre ko mer ne ak tiv no sti kom ple men ta.
Iz boljšanje na stop nji or ga nov pa ne more biti ta kojšnje. Od vi sno je od obsežno sti ok va re in tra ja nja
po sle dic trom bo tične mi kroan gi oap ti je. He ma to loški od go vor je zaz na ti ta koj, iz boljšanje led vične funk -
ci je in de lo va nja os ta lih or ga nov sle di ka sne je. 

Us pešnost zdrav lje nja ati pičnega HUS-a z eku li zu ma bom so do slej po tr di li z eno re tros pek tiv no ra -
zi ska vo na 30 bol ni kih in s šti ri mi pros pek tiv ni mi kon tro li ra ni mi kli ničnimi ra zi ska va mi, ki so vključile
100 bol ni kov z ADAMTS13 (angl. a�disintegrin�and�metalloproteinase�with�a�thrombospondin�type�1�repeats,
member�13) ak tiv nost jo nad 5 %. V prvi pros pek tiv ni ra zi ska vi so z eku li zu ma bom pričeli zdra vi ti bolnike
z akut no ob li ko ati pičnega HUS-a, pri ka te rih so, kljub te ra pevt ski plaz ma fe re zi s svežo zmrz nje no plaz -
mo, vztra ja li trom bo ci to pe ni ja ter zvišana LDH in se rum ski krea ti nin. Pri vseh so že z začet ni mi od -
mer ki eku li zu ma ba do se gli zmanjšanje ak tiv no sti ter mi nal ne ga kom ple ment ne ga si ste ma in zvišanje
trom bo ci tov. Pri no be nem bol ni ku se led vično de lo va nje ni več slabšalo oz. se je po pra vi lo. V dve let -
nem ob dob ju zdrav lje nja ni prišlo do po no vi tve bo lez ni (6). V dru go pros pek tiv no ra zi ska vo so vključili
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bol ni ke z dol go traj no po te ka jočim ati pičnim HUS-om, ki so bili od vi sni od kro nične te ra pevt ske plaz -
ma fe re ze. Po uved bi eku li zu ma ba plaz ma fe rez no zdrav lje nje ni bilo več po treb no. V 12–129 ted nih se
bo le zen ni po no vi la, led vično de lo va nje se je iz boljšalo in no be ne do dat ne he mo dia li ze niso za be ležili.
V tret ji pros pek tiv ni ra zi ska vi je ime lo vseh 41 bol ni kov izražene zna ke trom bo tične mi kroan gio pa ti -
je s trom bo ci to pe ni jo in led vično ok va ro. Pred uved bo eku li zu ma ba jih je bilo 35 od njih na plaz ma fe -
re zi. Po 26 ted nih zdrav lje nja 20 od 24 dia liz no od vi snih bol ni kov ni več po tre bo va lo he mo dia li ze (7).
Učin ko vi tost eku li zu ma ba so po tr di li tudi pri otro cih, pri ka te rih je ati pični HUS trajal od ene ga do 16
me se cev, in so bili sta ri od dveh me se cev do 12 let, de vet jih je bilo mlajših od dveh let (8). 

Pre�prečeva�nje�po�no�vi�tve�ati�pičnega�hemolitično-uremičnega�sin�dro�ma
Tve ga nje za po no vi tev bo lez ni je od vi sno od vr ste in šte vi la mu ta cij in ga je težko pred vi de ti. Sprožijo
ga lah ko okužba, poškod ba, ope ra tiv ni po seg, cep lje nje pro ti gri pi, is he mični-re per fu zij ski do go dek, no -
sečnost in po rod ter pri pre sa je ni led vi ci vsa ka za vr ni tve na reak ci ja in opor tu ni stične okužbe. To vse
po veča ak ti vacijo kom ple ment ne ga si ste ma in vsaj bla go ak ti va ci jo ati pičnega HUS-a. Tra ja nje zdra -
ve ga ob dob ja je ne mo goče do ločiti. Op ti mal na dolžina imunosupresijskega zdrav lje nja se pri po sa mez -
ni kih raz li ku je. K tej od ločitvi ne na zad nje pris pe va tudi vi so ka cena zdravila. Če kljub zdrav lje nju pri de
do končne od po ve di led vic in ob tem ni zna kov za zu naj led vično ob li ko bo lez ni, pre ne ha mo z eku li zu -
ma bom. Pri bol ni kih na kro nični he mo dia li zi sta lah ko znak ne led vičnega ati pičnega HUS-a tudi is he -
mična di la ta tiv na kar dio miopa ti ja ali zožitev možgan skih ar te rij (9,�10). Po treb ne so do dat ne ra zi ska ve,
ki bi po tr di le učin ko vi tost eku li zu ma ba pri zu naj led vičnih žil nih za ple tih.

Ati�pični�hemolitično-uremični�sin�drom�v no�sečno�sti
Žen ske, ki so pre bo le le ati pični HUS, ima jo veliko tve ga nje za po no vi tev bo lez ni med no sečnost jo in
še večje tve ga nje v zgod njem po po rod nem ob dob ju. Hu ma ni IgG pre ha ja jo pla cen to, IgG2 pa ima zmanj -
šano spo sob nost pre ha ja nja v pri mer ja vi z os ta li mi pod sku pi na mi IgG. Čeprav iz pre vid no sti no vih zdra -
vil ne pred pi su je mo no sečni cam, nam do bre iz kušnje pri bol ni cah s pa rok siz mal no nočno he mo glo bi nu ri jo
omo gočajo var no pred pi so va nje eku li zu ma ba no sečni cam, ki zbo li jo z ati pičnim HUS-om. Temu se je
pri družila pre ven tiv na in di ka ci ja za no sečnice z ve li kim tve ga njem za po no vi tev bo lez ni v ob po rodnem
ob dob ju, da prej me jo eku li zu mab ob kon cu no sečno sti. S tem zmanjšamo mo re bit no tve ga nje za plod
in po kri je mo ob dob je z naj večjo ne var nost jo po no vi tve ati pičnega HUS-a (4).

Ati�pični�hemolitično-uremični�sin�drom�na�pre�sa�je�ni�led�vi�ci
Za bol ni ke s končno od po ved jo last nih led vic za ra di ati pičnega HUS-a je ne so rod niška ka da ver ska pre -
sa di tev led vi ce naj boljša iz bi ra. Bo le zen se lah ko po no vi, tve ga nje je od vi sno od vr ste mu ta ci je in dose -
da nje ga po te ka ati pičnega HUS-a. Če je ve li ko, se od ločimo za en pre ven tiv ni od me rek eku li zu ma ba
pred ope ra ci jo in na sled nji od me rek v pr vih 24 urah po trans plan ta ci ji. Na dalj na pro fi lak tična te ra pija
in nje no op ti mal no tra ja nje je pri la go je no po sa mez ne mu pri me ru. Če v 12 me se cih ni za go na bo lez ni,
z zdrav lje njem pre ne ha mo. V naj hujših pri me rih je lah ko zdrav lje nje doživ ljenj sko (11). Zdra vi lo je na
tržišču pre kra tek čas, da bi bila pri po ročila pod pr ta z do ka zi.

glo me ru lo pa ti ja C3
Težke ob li ke glo me ru lo pa ti je C3 s hudo ne frotsko pro tei nu ri jo in hi trim slabšan jem led vičnega de lo -
va nja zdra vi mo z eku li zu ma bom. Iz kušnje te me lji jo na po sa mez nih pri me rih od leta 2012 da lje, zdrav -
lje nje pa ni bilo pri vseh tako pre pričlji vo us pešno kot pri ati pičnem HUS-u. Glo me ru lo pa ti ja C3 na stane
za ra di mo te ne re gu la ci je al ter na tiv ne poti kom ple men ta in po sle dičnega odlaganja raz gra je nih mo le -
kul C3, še po seb no C3d, kar sproži me zan gij sko eks pan zi jo in en do ka pi lar no ter ek stra ka pi lar no proli -
fe ra ci jo. Ni ma mo zdra vi la, ki bi spe ci fično za vr lo kon vertazo C3. Za napredovanje vnet nih in ne kro tičnih
glo me rul nih le zij v led vično fi bro zo in ok va ro led vičnega de lo va nja je iz gle da naj bolj od go vor na kom -
po nen ta kom ple men ta C5a. Za vo ra skup ne končne poti kom ple men ta s pro ti te le si pro ti eno ti C5 lah -
ko učin ko vito zmanjša vnet je v glo me ru lih, pro li fe ra ci jo in vnet no ce lično in fil tra ci jo, ne vpli va pa na
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zmanjšanje ko pičenja C3 in raz voj bo le zen skih spre memb v ste ni ka pi la re. V zgod njem ob dob ju glo -
me ru lo pa ti je C3 je eku li zu mab učin ko vit, ne zmanjša pa že na ko pičenih de po zi tov C3 in C5b-9 v led -
vi cah (11). Od de ve tih opi sa nih pri me rov se je se rum ski krea ti nin pri šti rih bol ni kih zmanjšal, v dveh
pri me rih os tal nes pre me njen in pri treh pri me rih zvečal. Pri šestih bol ni kih se je zmanjšala pro tei nuri -
ja, ki je bila pred zdrav lje njem v ne ka te rih pri me rih ne frot ska. Pa to hi sto loški po dat ki po tr ju je jo zmanjšanje
en do ka pi lar ne pro li fe ra ci je in vnet ne ce lične in fil tra ci je, kar je po ve za no tudi z zmanjšan jem se rumske
kon cen tra ci je cir ku li ra jočega C5b-9 (12, 13). Vse to kaže na ugo den učinek eku li zu ma ba na po tek glo -
me ru lo pa ti je C3. Nje gov mo re bit ni ško dlji vi učinek na led vi ce še ni ra zi skan. Eku li zu mab se na mreč
ko piči v led vi cah bol ni kov z glo me ru lo pa ti jo C3, saj so med zdrav lje njem našli tudi mo no klo nal ne de -
po zi te Ig Gk ob C3 in C5b (14).

zakljuČek

Od leta 2009 je eku li zu mab novo upa nje za bol ni ke z ati pičnim HUS-om. Prvo zdra vi lo iz bo ra je pred -
vsem za otro ke, pri ka te rih sta cen tral ni ven ski ka te ter in plaz ma fe re za s svežo zmrz nje no plaz mo po -
ve za na z ogrožujočimi za pleti. Eku li zu mab je tudi edi na rešitev za bol ni ke z družin sko in po nav lja jočo
ob li ko, s po no vi tvi jo ati pičnega HUS-a na pre sa je ni led vi ci in za ti ste, pri ka te rih se bo le zen kljub inten -
ziv ni plaz ma fe re zi ne umi ri ali pa so živ ljenj sko od vi sni od plaz ma fereze ter pri de do za ple tov za ra di
sveže zmrz nje ne plaz me in žil ne ga pri sto pa. Z eku li zu ma bom je ati pični HUS po stal oz drav ljiv ali vsaj
ob vla dljiv.

Ne tako pre pričlji vo eku li zu mab zdra vi ne ka te re ob li ke glo me ru lo pa ti je C3 z vi so ko ak tiv nost jo vnetja.
Zdravi lo je var no, nje go vo upo rab nost ome ju je pred vsem zelo vi so ka cena.
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seznam uporaBljenIH kraTIC

ADAMTS13 – angl. a disintegrin and metalloproteinase with a thrombospondin type 1 repeats, member 13

HUS – hemolitično-uremični sin drom

Ig – imu no glo bu lin

LDH – laktatna de hi dro ge na za

MCP – tran smem bran ski gli ko pro tein ski ko fak tor (angl. mem bra ne co fac tor pro tein)


