
Súhrn
Antifosfolipidový syndróm (AFS) sa prejavuje trombózami �íl a tepien,
èasto viacnásobnými, ako aj opakujúcimi sa samovo¾nými potratmi,
ktoré èasto sprevádza strednezáva�ná trombocytopénia. Súèasne sú
prítomné antifosfolipidové protilátky (AFP). V poslednom èase sa
pozornos� sústreïuje na skupinu mikroangiopatických syndrómov,
ktoré boli opísané u pacientov s AFS. V protiklade k postihnutiu
ve¾kých �íl a tepien, ako to je u väè�iny pacientov s AFS, sú v�ak
v tomto prípade postihnuté najmä malé cievy. Skupinu
mikroangiopatických syndrómov tvorí katastrofický AFS, trombotická
trombocytopenická purpura (TTP), diseminovaná intravaskulárna
koagulácia (DIK) a syndróm HELLP.
K¾úèové slová: antifosfolipidový syndróm, trombotická
trombocytopenická purpura, diseminovaná intravaskulárna
koagulácia, syndróm HELLP.

Summary
The antiphospholipid syndrome (APS) is defined by the occurrence
of venous and arterial thromboses, often multiple, and recurrent fetal
losses, frequnetly accompanied by a moderate thrombocytopenia, in
the presence of antiphospholipid antibodies (APL). Recently, attention
has been focused on a group of microangiopathic syndromes which
have been described in patients with this syndrome. The predominant
disturbance is on small vessels as opposed to large veins and arteries,
which are mainly involved in the majority of patients with APS. These
microangiopathic syndromes include the catastrophic APS, thrombotic
thrombocytopenic purpura (TTP), disseminated intravascular
coagulation (DIC), and the HELLP syndrome.
Key words: antiphospholipid syndrome, thrombotic thrombocytopenic
purpura, disseminated intravascular coagulation, HELLP syndrome.
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Typickými prejavmi antifosfolipidového syndrómu
(APS) sú venózne a arteriálne trombózy, èasto viacnásob-
né, recidivujúce spontánne potraty, èasto sprevádzané
strednezáva�nou trombocytopéniou, prítomnos� antifosfo-
lipidových protilátok (APL), konkrétne lupus antikoagu-
lancií (LA), èi antikardiolipínových protilátok (ACL), ale-
bo oboch zároveò. Tento syndróm sa diagnostikuje na
základe niektorého z uvedených klinických prejavov a prí-
tomnosti niektorej APL. APS sa vyskytuje u pacientov,
u ktorých sa klinicky ani laboratórne nedá zisti� ïal�ie
definovate¾né ochorenie (primárny APS), alebo ako aso-
ciovaný s inými chorobami (sekundárny APS). Sekundár-

ny APS sa najèastej�ie asociuje so systémovým lupus eryt-
hematosus (SLE). V iných skupinách pacientov sa nachá-
dza menej èasto (1).

Od èias prvotného opisu tohto syndrómu roku 1983 (2,
3) sa v literatúre objavili správy o rozlièných klinických
prejavoch súvisiacich s týmto syndrómom (4). Väè�inou
súvisia so stavom hyperkoagulácie, s ktorým APL úzko as-
coiujú: komplikované mechanizmy koagulácie vyústia do
trombotických oklúzií. V poslednom èase sa pozornos� vý-
skumníkov sústreïuje na skupinu mikroangiopatických syn-
drómov opísaných u pacientov s APS. Tento syndróm sa
perjavuje najmä na ve¾kých cievach, nie na men�ích arté-
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riách, ktoré bývajú postihnuté u väè�iny pacientov s APS.
Pri vazookluzívnej chorobe, ktorá napáda predov�etkým
malé cievy, vznikajú pri diferenciálnej diagnostike problé-
my rozlí�enia medzi katastrofickým APS, trombotickou
trombocytopenickou purpurou (TTP), diseminovanou in-
travaskulárnou koaguláciou (DIC) a syndrómom HELLP.
V tomto èlánku predkladáme struèný preh¾ad ochorení, kto-
ré roz�irujú spektrum klinických prejavov APS.

KATASTROFICKÝ ANTIFOSFOLIPIDOVÝ SYNDRÓM

Tento termín sa prvýkrát objavil roku 1992 (5) a ozna-
èuje akcelerovanú formu APS s následným zlyhaním via-
cerých orgánov. Predchádzajúce prípady sa opisovali pod
rozliènými názvami, napríklad �devastujúca nezápalová
vaskulopatia� (8), �okluzívna vaskulopatia� (7), �akútna
diseminovaná koagulopatia�vaskulopatia� (8). Nedávno
sa skonèila �túdia 50 pacientov s týmto prejavom APS,
pôvodne pokladaným za zriedkavý (9). Z analýzy pacien-
tov, u ktorých sa v krátkom èasovom období (dni a� tý�d-
ne) objavili viacnásobné okluzívne udalosti, jasne vyplý-
va, �e ve¾ká väè�ina týchto pacientov nemá SLE alebo
lupusu podobné choroby, ale primárny APS. Niektorí
z nich mali v anamnéze reumatoidnú artritídu, primárny
Sjögrenov syndróm alebo sklerodermiu. �tartujúcimi fak-
tormi, podobne ako u pacientov s �jendoduchým APS�
bývajú: infekcie, operácie (ve¾ké aj men�ie), u�ívanie lie-
kov, napríklad antikoncepèných tabletiek, a ukonèenie
antikoagulaènej lieèby. Katastrofický APS sa objavil aj
u troch pacientok v postpartálnom období. Pravidlom bolo
postihnutie viacerých orgánov a ich zlyhanie a väè�ina
pacientov s karastrofickým APS musela by� prijatá na jen-
dotky intenzívnej starostlivosti, kde sa o nich starali leká-
ri rôznych �pecializácií. Prevládalo oblièkové a p¾úcne
postihnutie a u mnohých pacientov aj záva�né po�kode-
nie oblièiek. Pribli�ne u jednej tretiny sa vyvinul syndróm
poruchy dýchania dospelých (adult respiratory distress
syndrome ARDS). U 50 % pacientov sa prejavili cereb-
rálne symptómy, ospalos� a zmätenos�, prièom tieto preja-
vy mô�u vyústi� a� do kómy. Mô�e sa objavi� aj srdcové,
gastrointestinálne, hepatické a pankreatické postihnutie,
postihnutie oblièiek a ko�e. Dokumentovabé boli i nezvy-
èajné postihnutia orgánov, napríklad semenníkov a pros-
taty. Trombocytopénia mô�e ma� záva�ný priebeh. Výrazná
býva aj hemolytická anémia a diseminovaná intravasku-
lárna koagulácia (DIC). 50 % pacientov zo �túdie zomre-
lo. Patologickoanatomické vy�etrenia dokázali zjavnú
mikrotrombotickú okluzívnu chorobu malých ciev (�trom-
botická mikroangiopatia�). Len u malej èasti pacientov sa
na rozdiel od pacientov s �jednoduchým APS� na�li oklú-
zie ve¾kých ciev (�íl a artérií). Je tu otázka, èi v tejto sku-
pine pacientov pôsobí rovnaký etiopatogénny proces, ale-

bo èi pacienti s katastrofickým APS reprezentujú len pod-
skupinu pacientov s APS, u ktorých sa choroba prejaví
hlavne v mikrovaskulatúre.

TROMBOTICKÁ TROMBOCYTOPENICKÁ
PURPURA

Hess a spol. (10) dokumentovali roku 1992 spojivový èlá-
nok medzi APL a PDP. Asociácia mikrovaskulopatie a APL
sa v�ak dá vystopova� u� v správach Kincaid-Smitha a spol.
(11) z roku 1998 o gravidných pacientkach s pozitivitou LA
a trombotickou mikroangiopatiou. Odvtedy boli opísané mno-
hé prípady takýchto lézií u pacientov pozitívnych na APL, ktorí
mali SLE a primárny APS (12, 13, 14, 15). Je dôle�ité uvedo-
mi� si, �e výskyt hypertenzie, oblièkového zlyhania a protei-
núrie mô�e by� u pacientov s APS jediným prejavom choroby.
Vèasná diagnostika a lieèba zlep�ia prognózu týchto pacientov.

V poslednom èase sa u dvoch pacientov s APL doku-
mentoval hemolytický uremický syndróm (HUS) (16, 17).
U prvej pacientky sa HUS vyvinul v puerperiu po ukonèe-
ní gravidity z dôvodu záva�nej eklampsie. Stav tejto pacien-
tky sa zlep�il po výmene plazmy. U druhej pacientky sa
v postpartálnom období objavilo akútne zlyhanie oblièiek
asociované s normocytárnou anémiou, trombocytopéniou
a hypertenziou. Vysoké hladiny laktátdehydrogenázy a ve¾-
mi nízke hladiny haptoglobínu skôr poukazujú na hemoly-
tickú príèinu anémie. Schistocyty sa nena�li, èo sa dá vy-
svetli� tým, �e výrazne zní�ená renálna perfúzia nespôsobí
záva�nú de�trukciu èervených krviniek a krvných do�tièiek
v postihnutých cievach.

DISEMINOVANÁ INTRAVASKULÁRNA
KOAGULÁCIA

Pri DIC sa nekontrolovaná nadmerná produkcia trom-
bínu prejavuje uvo¾nením tejto zlúèeniny do krvného obe-
hu. To má za následok rozsiahlu mikrovaskulárnu trombó-
zu. Pri pokuse zachova� priechodnos� krvných ciev sa tvorí
nadmerné mno�stvo plazmínu, èo vyústi do lokálnej aj sys-
témovej fibrinogenézy. Preto sú trombóza a hemorágia hlav-
nými klinickými prejavmi tohto ochorenia, prièom jedna
z nich mô�e prevláda�.

Laboratórma diagnostika je zalo�ená na prítomnosti oby-
èajne záva�nej trombocytopénie, predå�eného protrombíno-
vého èasu, aktivovania parciálneho tromboplastínového èasu
(o 70 % a 50 %) aj nízkej koncentrácie fibrinogénu. Vyso-
ké hladiny vo¾ného plazmínu sa merajú D-dimérmi. Mô�e
sa vyskytova� fragmentácia èervených krviniek (schistocy-
ty), ale nie v takých nadmerných mno�stvách, ako sa pozo-
ruje u pacientov s TTP. Nedávno publikovaná �túdia od Kar-
mochkina a spol. (18) udáva vysokú prevalenciu (33 %)



175

APL u pacientov s DIC, ktorá sa prejavila ako sekundárna
k rozlièným ochoreniam.

SYNDRÓM HELLP

Vysoká frekvencia preeklampsie u pacientok s APS je
známa (19, 20). Skupina preeklamptických pacientok s he-
molýzou (H), zvý�enými hladinami peèeòových enzýmov
(EL) a nízkym poètom krvných do�tièiek (P) bola vyèlene-
ná ako samostatná entita, ktorá sa nazvala syndróm HELLP
a mô�e sa objavi�, keï chýbajú zvyèajné klinické nálezy
pre diagnostikovanie záva�nej preeklampsie. Aj keï sa ty-
picky objavuje poèas gravidity, syndróm HELLP mô�e by�
atypický a mô�e pretrváva� do postpartálenho obdobia.
Názory na to, èi tento syndróm je variantom preeklampsie,
alebo èi predstavuje stav hyperkoagulácie s trombotickou
mikroangiopatiou, sa lí�ia. Roku 1994 sa objavili správy
o asociácii medzi týmto syndrómom a APL, prièom boli
dokumentované dva prípady (21), v ktorých sa demon�tro-
valo APL a ktoré napriek pôrodu a antikoagulanciám ne-
sutúpili. Klinický priebeh u oboch pacientok bol pozoru-
hodne podobný, dokonca mali rovnakú makulárnu vyrá�ku
roz�írenú a� po dlane. Výsledky placentárnej patológie
a biopsie ko�e odhalili difúzne ukladanie fibrínu s tromba-
mi malých cievok. U týchto pacientok spôsobila ústup syn-
drómu plazmaferéza. Autori uzavreli, �e k úpornému pre-
trvávaniu choroby mô�u prispieva� APL. Výskyt
viacnásobných trombocytárnych udalostí u pacientov
s APL, najmä ak sa objavia v rýchlom chronologickom sle-
de a postihujú rozmanité cievy, mô�e vies� k �a�kostiam pri
diagnostikovaní týchto protrombotických stavov. Informá-
cie zoskupené v tejto práci mô�u by� u�itoèné pri diferen-
ciálnej diagnostike.
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OZNAM

OCENENIE ORTOPÉDIE

Prvá uèebnica ortopédie na Slovensku v kni�nej aj elek-
tronickej CD-verzii získala Cenu literárneho fondu za ve-
deckú a odbornú literatúru v kategórii prírodných vied za
rok 1998. Táto publikácia získala aj Èestné uznanie grand
prix na medzinárodnej odbornej výstave Slovmedica, Slov-
farma, Slovreha 1999 za najlep�iu vedecko-odbornú publi-
káciu z oblasti medicíny a farmácie.

Charakteristika publikácie
Tlaèená verzia, kniha: Vojta��ák J.: Ortopédia. Bratisla-

va, SAP 1998, 800 s.
Elektronická verzia: Vojta��ák J.: Ortopédia, Litera me-

dica, Bratislava 1998, CD-verzia.
Publikácia má 800 strán, zmen�ený formát A4, tvrdý

laminovaný obal, matný kriedový papier. V publikácii je
1891 obrázkov. Publikácia je èlenená na èas� v�eobecnú
a èas� �peciálnu.

V úvode v�eobecnej èasti autor spomína vznik ortopé-
die na Slovensku a históriu prvej ortopedickej knihy v Bra-
tislave. Definuje úlohy a ciele ortopédie. Vo v�eobecnej èasti
má nieko¾ko kapitol.

V èasti ortopedická diagnostika sa zaoberá kompletnou
ortopedickou diagnostikou, klinickou diagnostikou a za
pomoci �peciálnych vy�etrovacích metód.

V èasti terapia analyzuje v�etky mo�nosti konzervatív-
nej a operaènej lieèby v ortopédii.

Cenná je èas� infiltraènej a intraartikulárnej lieèby v or-
topédii. Podrobne analyzuje patofyziológiu spojivového tka-
niva a osteológiu. Z tejto kapitoly je vidie� hlboký záujem
autora o ortopédiu. Popri biomechanickej analýze ortopedic-
kých ochorení poukazuje na význam patofyziológie v orto-
pédii a na �túdium metabolizmu a fyziológie spojivového
tkaniva. Autor tvrdí, �e len na základe dôkladnej analýzy fy-
ziológie, patofyziológie a biomechaniky a ïal�ích faktorov
mo�no pochopi� etiopatogenézu niektorých ortopedických
ochorení a na základe tohto urèi� cielenú efektívnu lieèbu.

Podobne v kapitole artrológia a kåbové ochorenia sa
zameriava podrobne na fyziológiu a patofyziológiu kåbov
a z toho rezultujúcej efektívnej ortopedickej lieèby.

V kapitole vrodené chyby a vrodené poruchy vývoja
skeletu sú podrobne opísané v�etky vrodené ochorenia po-
hybového aparátu typické pre ortopédiu.

V èasti získané poruchy rastu ukazuje na príèiny týchto
porúch a mo�nosti modernej chirurgickej lieèby - hlavne
skracovania a predl�ovania konèatín.

V kapitole ochorenia svalov, �liach a svalových po�iev
a väzov analyzuje fyziológiu a patofyziológiu svalstva
a �liach, ukazuje na �pecifiká za�a�enia pohybového apará-
tu pri �porte.

V kapitole Infekcie kostí a kåbov poukazuje na najèas-
tej�ie infekèné ochorenia pohybového aparátu a na mo�-
nosti ich lieèby. Podrobne preberá aj kapitolu tumorov po-
hybového aparátu, ktoré sú stále aktuálnym problémom
v ortopédii.

V�eobecná èas� konèí kapitolou z traumatológie pohy-
bového aparátu. To sú naèrtnuté základné typy traumatiz-
mu pohybového aparátu, hojenie �truktúr pohybového apa-
rátu a mo�nostie lieèby traumy a následkov traumatizmu.

V �peciálnej èasti je èlenenie na ochorenia chrbtice
a hrudníka, ochorenia ramena, lak�a, predlaktia a ruky,
ochorenia panvy, bedrového kåbu a stehna, ochorenia kole-
na, predkolenia a èlenku a ochorenia chodidla. V �peciál-
nej èasti sú podrobne analyzované v�etky ortopedické no-
zologické jednotky, kde sú tieto ochorenia definované, je
naèrtnutá etiológia týchto ochorení, patogenéza, klinika,
lieèba a prevencia.

V celej publikácii je 1891 obrázkov. Kombinácia textu
a obrazovej dokumentácie umo�òuje lep�ie pochopenie or-
topedických ochorení, nako¾ko ide o disciplínu, kde mor-
fológia pohybového aparátu je základom pre poznanie or-
topedických ochorení. Moderné spracovanie tejto uèebnice
je vystupòované vytvorením publikácie aj v elektronickej
CD-verzii. CD-verziu vyu�ijú najmä �tudenti a lekári, pre
ktorých je poèítaè neodmyslite¾ný pri �túdiu, spracovaní
informácií a príprave odborných textov. CD-verzia umo�-
òuje rýchlu orientáciu v texte a modernú formu konfrontá-
cie poznatkov s ïal�ími údajmi odbornej lietratúry.
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