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Sihrn

Antifosfolipidovy syndrém (AFS) sa prejavuje trombézamizil a tepien,
Casto viacnasobnymi, ako aj opakujicimi sa samovolnymi potratmi,
ktoré Casto sprevadza strednezavazna trombocytopénia. Sticasne su
pritomné antifosfolipidové protilatky (AFP). V poslednom case sa
pozornost sustreduje na skupinu mikroangiopatickych syndrémov,
ktoré boli opisané u pacientov s AFS. V protiklade k postihnutiu
velkych Zil a tepien, ako to je u vidSiny pacientov s AFS, st vSak
v tomto pripade postihnuté najmid malé cievy. Skupinu
mikroangiopatickych syndrémov tvori katastroficky AFS, tromboticka
trombocytopenicka purpura (TTP), diseminovana intravaskularna
koagulacia (DIK) a syndrom HELLP.

Klicové slova: antifosfolipidovy syndrom, tromboticka
trombocytopenicka purpura, diseminovana intravaskularna
koagulacia, syndréom HELLP.

Typickymi prejavmi antifosfolipidového syndromu
(APS) su vendzne a arteridlne trombozy, Casto viacnasob-
né, recidivujiice spontanne potraty, ¢asto sprevadzané
strednezavaznou trombocytopéniou, pritomnost antifosfo-
lipidovych protilatok (APL), konkrétne lupus antikoagu-
lancii (LA), ¢i antikardiolipinovych protilatok (ACL), ale-
bo oboch zaroven. Tento syndrom sa diagnostikuje na
zaklade niektorého z uvedenych klinickych prejavov a pri-
tomnosti niektorej APL. APS sa vyskytuje u pacientov,
u ktorych sa klinicky ani laboratdrne neda zistit dalSie
definovatelné ochorenie (primarny APS), alebo ako aso-
ciovany s inymi chorobami (sekundarny APS). Sekundar-

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.

ny APS sa naj¢astejsie asociuje so systémovym lupus eryt-
hematosus (SLE). V inych skupinach pacientov sa nacha-
dza menej ¢asto (1).

Od c¢ias prvotného opisu tohto syndrému roku 1983 (2,
3) sa v literature objavili spravy o rozliénych klinickych
prejavoch suvisiacich s tymto syndrdmom (4). Véac¢sinou
suvisia so stavom hyperkoagulacie, s ktorym APL tzko as-
coiuju: komplikované mechanizmy koagulacie vyustia do
trombotickych okluzii. V poslednom ¢ase sa pozornost vy-
skumnikov ststreduje na skupinu mikroangiopatickych syn-
drémov opisanych u pacientov s APS. Tento syndrom sa
perjavuje najmi na velkych cievach, nie na mensich arté-
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riach, ktoré byvaju postihnuté u vacsiny pacientov s APS.
Pri vazookluzivnej chorobe, ktorda napada predovsetkym
malé cievy, vznikaju pri diferencidlnej diagnostike problé-
my rozliSenia medzi katastrofickym APS, trombotickou
trombocytopenickou purpurou (TTP), diseminovanou in-
travaskularnou koagulaciou (DIC) a syndrémom HELLP.
V tomto ¢lanku predkladame stru¢ny prehlad ochoreni, kto-
ré roz$iruju spektrum klinickych prejavov APS.

KATASTROFICKY ANTIFOSFOLIPIDOVY SYNDROM

Tento termin sa prvykrat objavil roku 1992 (5) a ozna-
¢uje akcelerovanu formu APS s naslednym zlyhanim via-
cerych organov. Predchadzajice pripady sa opisovali pod
rozliénymi nazvami, napriklad ,,devastujica nezapalova
vaskulopatia“ (8), ,,okluzivna vaskulopatia“ (7), ,,akttna
diseminovana koagulopatia—vaskulopatia“ (8). Nedavno
sa skoncila §tadia 50 pacientov s tymto prejavom APS,
povodne pokladanym za zriedkavy (9). Z analyzy pacien-
tov, u ktorych sa v kratkom ¢asovom obdobi (dni az tyzd-
ne) objavili viacnasobné okluzivne udalosti, jasne vyply-
va, ze velka vacsina tychto pacientov nema SLE alebo
lupusu podobné choroby, ale primarny APS. Niektori
z nich mali v anamnéze reumatoidnu artritidu, primarny
Sjogrenov syndrém alebo sklerodermiu. Startujucimi fak-
tormi, podobne ako u pacientov s ,,jendoduchym APS*
byvaju: infekcie, operacie (velké aj mensSie), uzivanie lie-
kov, napriklad antikoncepénych tabletiek, a ukoncenie
antikoagulaénej liecby. Katastroficky APS sa objavil aj
u troch pacientok v postpartalnom obdobi. Pravidlom bolo
postihnutie viacerych organov a ich zlyhanie a vicSina
pacientov s karastrofickym APS musela byt prijata na jen-
dotky intenzivnej starostlivosti, kde sa o nich starali leka-
ri réznych Specializacii. Prevladalo oblickové a plucne
postihnutie a u mnohych pacientov aj zavazné poskode-
nie obli¢iek. Priblizne u jednej tretiny sa vyvinul syndrém
poruchy dychania dospelych (adult respiratory distress
syndrome ARDS). U 50 % pacientov sa prejavili cereb-
ralne symptomy, ospalost a zmétenost, pricom tieto preja-
vy mozu vyustit az do komy. Mo6zZe sa objavit aj srdcové,
gastrointestinalne, hepatické a pankreatické postihnutie,
postihnutie obli¢iek a koze. Dokumentovabé boli i nezvy-
¢ajné postihnutia organov, napriklad semennikov a pros-
taty. Trombocytopénia mdze mat zavazny priebeh. Vyrazna
byva aj hemolyticka anémia a diseminovana intravasku-
larna koagulacia (DIC). 50 % pacientov zo $tadie zomre-
lo. Patologickoanatomické vySetrenia dokazali zjavnu
mikrotromboticku okluzivnu chorobu malych ciev (,,trom-
boticka mikroangiopatia®). Len u malej Casti pacientov sa
na rozdiel od pacientov s ,,jednoduchym APS* nasli oklu-
zie velkych ciev (zil a artérii). Je tu otazka, ¢i v tejto sku-
pine pacientov posobi rovnaky etiopatogénny proces, ale-

bo ¢i pacienti s katastrofickym APS reprezentuju len pod-
skupinu pacientov s APS, u ktorych sa choroba prejavi
hlavne v mikrovaskulature.

TROMBOTICKA TROMBOCYTOPENICK A
PURPURA

Hess a spol. (10) dokumentovali roku 1992 spojivovy ¢la-
nok medzi APL a PDP. Asociacia mikrovaskulopatie a APL
sa vSak da vystopovat uz v spravach Kincaid-Smitha a spol.
(11) z roku 1998 o gravidnych pacientkach s pozitivitou LA
a trombotickou mikroangiopatiou. Odvtedy boli opisané mno-
hé pripady takychto 1ézii u pacientov pozitivnych na APL, ktori
mali SLE a primarny APS (12, 13, 14, 15). Je dolezité uvedo-
mit si, Ze vyskyt hypertenzie, oblickového zlyhania a protei-
nurie méze byt u pacientovs APS jedinym prejavom choroby.
V¢asna diagnostika a lie¢ba zlepsia progndzu tychto pacientov.

V poslednom ¢ase sa u dvoch pacientov s APL doku-
mentoval hemolyticky uremicky syndrom (HUS) (16, 17).
U prvej pacientky sa HUS vyvinul v puerperiu po ukonce-
ni gravidity z dovodu zavaznej eklampsie. Stav tejto pacien-
tky sa zlepsil po vymene plazmy. U druhej pacientky sa
v postpartalnom obdobi objavilo akttne zlyhanie obli¢iek
asociované s normocytarnou anémiou, trombocytopéniou
a hypertenziou. Vysoké hladiny laktatdehydrogenazy a vel-
mi nizke hladiny haptoglobinu skér poukazuji na hemoly-
ticka pri¢inu anémie. Schistocyty sa nenasli, ¢o sa da vy-
svetlit tym, Ze vyrazne znizena renalna perfizia nespdsobi
zavaznu destrukciu ¢ervenych krviniek a krvnych dosticiek
v postihnutych cievach.

DISEMINOVANA INTRAVASKULARNA
KOAGULACIA

Pri DIC sa nekontrolovana nadmerna produkcia trom-
binu prejavuje uvolnenim tejto zIuceniny do krvného obe-
hu. To ma za nasledok rozsiahlu mikrovaskularnu trombé-
zu. Pri pokuse zachovat priechodnost krvnych ciev sa tvori
nadmerné mnozstvo plazminu, ¢o vyusti do lokalnej aj sys-
témovej fibrinogenézy. Preto st trombo6za a hemoragia hlav-
nymi klinickymi prejavmi tohto ochorenia, pricom jedna
z nich méze prevladat.

Laboratorma diagnostika je zalozena na pritomnosti oby-
&ajne zdvaznej trombocytopénie, prediZeného protrombino-
vého Casu, aktivovania parcialneho tromboplastinového ¢asu
(o 70 % a 50 %) aj nizkej koncentracie fibrinogénu. Vyso-
ké hladiny voIného plazminu sa meraju D-dimérmi. M6ze
sa vyskytovat fragmentdcia cervenych krviniek (schistocy-
ty), ale nie v takych nadmernych mnozstvach, ako sa pozo-
ruje u pacientov s TTP. Nedavno publikovana studia od Kar-
mochkina a spol. (18) udava vysokt prevalenciu (33 %)



175

APL u pacientov s DIC, ktora sa prejavila ako sekundarna
k rozli¢nym ochoreniam.

SYNDROM HELLP

Vysoka frekvencia preeklampsie u pacientok s APS je
znama (19, 20). Skupina preeklamptickych pacientok s he-
molyzou (H), zvySenymi hladinami pecenovych enzymov
(EL) a nizkym pocétom krvnych dosticiek (P) bola vyc¢lene-
na ako samostatna entita, ktora sa nazvala syndrom HELLP
a mozZe sa objavit, ked chybaju zvycajné klinické nalezy
pre diagnostikovanie zavaznej preeklampsie. Aj ked sa ty-
picky objavuje pocas gravidity, syndrom HELLP méze byt
atypicky a méze pretrvavat do postpartalenho obdobia.
Nazory na to, ¢i tento syndrdm je variantom preeklampsie,
alebo ¢i predstavuje stav hyperkoagulacie s trombotickou
mikroangiopatiou, sa li§ia. Roku 1994 sa objavili spravy
0 asociacii medzi tymto syndromom a APL, pricom boli
dokumentované dva pripady (21), v ktorych sa demonstro-
valo APL a ktoré napriek poérodu a antikoagulanciam ne-
suttpili. Klinicky priebeh u oboch pacientok bol pozoru-
hodne podobny, dokonca mali rovnaku makularnu vyrazku
roz§irent az po dlane. Vysledky placentarnej patoldgie
a biopsie koze odhalili difuzne ukladanie fibrinus tromba-
mi malych cievok. U tychto pacientok sposobila ustup syn-
dromu plazmaferéza. Autori uzavreli, Ze k upornému pre-
trvavaniu choroby mozu prispievat APL. Vyskyt
viacnasobnych trombocytarnych udalosti u pacientov
s APL, najmé ak sa objavia v rychlom chronologickom sle-
de a postihuju rozmanité cievy, méze viest k tazkostiam pri
diagnostikovani tychto protrombotickych stavov. Informa-
cie zoskupené v tejto praci mézu byt uzitocné pri diferen-
cialnej diagnostike.
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OZNAM

OCENENIE ORTOPEDIE

Prva ucebnica ortopédie na Slovensku v kniznej aj elek-
tronickej CD-verzii ziskala Cenu literarneho fondu za ve-
decku a odbornu literatiru v kategorii prirodnych vied za
rok 1998. Tato publikacia ziskala aj Cestné uznanie grand
prix na medzinarodnej odbornej vystave Slovmedica, Slov-
farma, Slovreha 1999 za najlepsiu vedecko-odbornu publi-
kaciu z oblasti mediciny a farmacie.

Charakteristika publikacie

Tlacena verzia, kniha: Vojtassak J.: Ortopédia. Bratisla-
va, SAP 1998, 800 s.

Elektronicka verzia: Vojtassak J.: Ortopédia, Litera me-
dica, Bratislava 1998, CD-verzia.

Publik4cia ma 800 stran, zmenseny format A4, tvrdy
laminovany obal, matny kriedovy papier. V publikacii je
1891 obrazkov. Publikdcia je c¢lenena na cast vSeobecnu
a Cast Specialnu.

V tivode vSeobecnej Casti autor spomina vznik ortopé-
die na Slovensku a histdriu prvej ortopedickej knihy v Bra-
tislave. Definuje tllohy a ciele ortopédie. Vo v§eobecnej Casti
ma niekolko kapitol.

V Ccasti ortopedicka diagnostika sa zaobera kompletnou
ortopedickou diagnostikou, klinickou diagnostikou a za
pomoci §pecidlnych vysetrovacich metod.

V Ccasti terapia analyzuje vSetky moznosti konzervativ-
nej a operacnej lieCby v ortopédii.

Cenna je Cast infiltracnej a intraartikularnej liecby v or-
topédii. Podrobne analyzuje patofyziologiu spojivového tka-
niva a osteologiu. Z tejto kapitoly je vidiet hlboky zaujem
autora o ortopédiu. Popri biomechanickej analyze ortopedic-
kych ochoreni poukazuje na vyznam patofyzioldgie v orto-
pédii a na stadium metabolizmu a fyzioldgie spojivového
tkaniva. Autor tvrdi, Ze len na zéklade dokladnej analyzy fy-
zioldgie, patofyzioldgie a biomechaniky a dalSich faktorov
mozno pochopit etiopatogenézu niektorych ortopedickych
ochoreni a na zéklade tohto urcit cielent efektivnu liecbu.

Podobne v kapitole artroldgia a kibové ochorenia sa
zameriava podrobne na fyzioldgiu a patofyziologiu kibov
a z toho rezultujucej efektivnej ortopedicke;j liecby.

V kapitole vrodené chyby a vrodené poruchy vyvoja
skeletu st podrobne opisané vsetky vrodené ochorenia po-
hybového aparatu typické pre ortopédiu.

V casti ziskané poruchy rastu ukazuje na priciny tychto
portuch a moznosti modernej chirurgickej liecby - hlavne
skracovania a predlzovania koncatin.

V kapitole ochorenia svalov, §liach a svalovych posiev
a védzov analyzuje fyzioldgiu a patofyzioldgiu svalstva
a Sliach, ukazuje na Specifikd zatazenia pohybového apara-
tu pri Sporte.

V kapitole Infekcie kosti a kibov poukazuje na najéas-
tejSie infekéné ochorenia pohybového aparatu a na moz-
nosti ich lie¢by. Podrobne preberd aj kapitolu tumorov po-
hybového aparatu, ktoré su stale aktudlnym problémom
v ortopédii.

Vseobecna cast konci kapitolou z traumatoldgie pohy-
bového aparatu. To st nacrtnuté zakladné typy traumatiz-
mu pohybového aparatu, hojenie Struktur pohybového apa-
ratu a moznostie lieCby traumy a nésledkov traumatizmu.

V $pecidlnej casti je ¢lenenie na ochorenia chrbtice
a hrudnika, ochorenia ramena, lakta, predlaktia a ruky,
ochorenia panvy, bedrového kibu a stehna, ochorenia kole-
na, predkolenia a ¢lenku a ochorenia chodidla. V $pecial-
nej Casti su podrobne analyzované vSetky ortopedické no-
zologické jednotky, kde su tieto ochorenia definované, je
nacrtnuta etioldgia tychto ochoreni, patogenéza, klinika,
liecba a prevencia.

V celej publikacii je 1891 obrazkov. Kombinacia textu
a obrazovej dokumentacie umozinuje lepsie pochopenie or-
topedickych ochoreni, nakolko ide o disciplinu, kde mor-
folégia pohybového aparatu je zakladom pre poznanie or-
topedickych ochoreni. Moderné spracovanie tejto u¢ebnice
je vystupnované vytvorenim publikdcie aj v elektronickej
CD-verzii. CD-verziu vyuziji najma Studenti a lekari, pre
ktorych je pocita¢ neodmyslitelny pri Studiu, spracovani
informaécii a priprave odbornych textov. CD-verzia umoz-
nyje rychlu orientdciu v texte a modernu formu konfronta-
cie poznatkov s dalSimi idajmi odbornej lietratiry.



