496 | HLAVNITEMA
Venoznf tromboembolismus u antifosfolipidového syndromu

Tab. 5. Spektrum Klinické manifestace spojené s trvalou pfitomnostf antifosfolipidovych protildtek (opakovany prikaz v casovém odstupu 12 a vice tydnd)

Asymptomaticka pozitivita protilatek

Antifosfolipidovy syndrom s cévnimi projevy

B Zilni tromboembolismus

B tepennd trombdza

B tromboza v jakékoli lokalizaci

B okluze v mikrocirkulaci, postizeni je mozné v jakémkoli orgdnu — parenchymatdzni, smyslové, klize, endokrinni zldzy ¢i syndrom X v kardiologii patfi
k nejc¢astéjsim

Antifosdolipidovy sydrom s poruchami téhotenstvi

B opakované ¢asné reprodukeni ztraty

B pozdni reprodukéni ztraty

B dle nékterych studif astéjsi vyskyt preeklampsie/eklampsie, HELLP syndromu, intrauterinni ristové retardace, diskutovana moznost infertility

Projevy antifosfolipidovych protilatek nezahrnuté do diagnostickych kriterii

B APA spojené s trombocytopenii (tj. méné nez 100 x 10%I trombocytl zjisténé opakované v casovém odstupu 12 tydnd)

B APA spojené s chorobou srdec¢nich chlopni detekovanou echokardiografif tj. postizeni mitralni a/nebo aortélni chlopné regurgitaci a/nebo stenézou
s prikazem ztlusténi chlopné > 3 mm a lokalizaci v proximalni nebo stfedni ¢asti, pfipadné s nepravidelnymi nodulacemi na sifiové strané mitralni chlopné
a na vaskularni strané aortdlni chlopné

B APA spojené s livedo reticularis, resp. livedo racemosa, k dal$im koznim projevim patii arhrophie blanche, kozni ulcerace, ¢i pseudovaskulitické léze

B APA spojené s postizenim ledvin charakteru trombotické mikroangiopatie zahrnuijici aterioly a glomerularni kapilary a/nebo fibrézni intimalni hyperplazie
s tromby s nebo bez rekanalizace pfipadné fibrézni a/nebo fibroceluldrni okluze arterii a arteriol; mozna je i fokalnf kortikdlnf atrofie ¢i tubularni thyroidizace;
prikaz je zalozen na histologickém nélezu pfi rendini biopsii, v klinickém obraze je nejcastéjsim nalezem proteinurie a hypertenze

B APA spojené s plicnf hypertenzi (zde vyloucit stavy po probéhlé plicni embolii)

B APA spojené s avaskularni kostni nekrézou

B APA spojené s difusni alveoldrni hemoragif

B APA spojené s neurologickymi projevy s nejasnym ¢i nepravdépodobnym vztahem k trombdze (chorea, epilepsie, migrény, sclerosis multiplex-like syndrom)

B APA spojené s leukopenii (obvykle s neutropenif)

B APA spojené s hemolytickou anémii

Katastroficky antifosfolipidovy syndrom (definitivni kritéria pfi trvalé pozitivité APA)

B postizeni tff organd, systému i tkdnf

B vyvoj klinické manifestace soucasné v intervalu 1 tydne a méné

B histopatologické ovéfenf okluze malé cévy nejméné v jednom organu/tkéni

B vétdinou projevy okluze v mikrocirkulaci, tromboza velkych cév okolo 1/5 nemocnych, postizeni ledvin 73 %, postizeni plic 58,5 %; postizen{ CNS 55,9 (v¢etné
akutni encefalopatie, kieci, ICMP), kardialni postizeni 49,7 % (monitorovat troponin, nezavisly prediktor mortality) postizeni kiize 45,4 %, hematologické
nélezy: AIHA 32 %, trombocytopenie 63 %, DIC 21 %, prikaz schistocytd 12 %

Dalsi mozné jednotky

B séronegativni antifosfolipidovy syndrom (stejna klinickd manifestace, event. vcetné ne-kritéria manifestaci, ale neprokazany protilatky zahrnuté do

B rychle probihajici antifosfolipidovy syndrom
W antifosfolipidovy syndrom s trombotickou mikroangiopatif

diagnostickych kritérif, casto prokazany protilatky s APS asociované, ale nediagnostické)

HELLP - syndrom spojeny s hemolyzou, zvysenim jaternich enzymd a poklesem trombocytd (hemolysis, elevated liver enzyme, low platelet), APA — antifosfolipidové
protildtky, (CMP — ischemickd cévni mozkovd piihoda, AIHA — autoimunitni hemolytickd anémie, DIC — diseminovand intravaskuldrni koagulace

s tim, Ze pfed jejim ukoncenim musi byt uvazeno, zda byly odstranény
vyvolavajici rizikové faktory, resp. zda byl ¢i nebyl zjistén vysoce rizikovy
profil APA. Toto posouzeni mize vyustit v protrahovani antitrombotické
medikace (12).

O pouziti DOAC u nemocnych s APS jsou stéle vedeny diskuze.
Ty oteviela zejména studie TRAPS (14), kterd srovnavala lé¢bu trom-
botickych projevi APS rivaroxabanem a warfarinem u nemocnych
s vysoce rizikovym profilem APA, tedy s ,triple” pozitivitou a byla pred-
¢asné ukoncena pro nesrovnatelné vyssi vyskyt trombdz zejména
v arteriadlnim fecisti u pacient(l na standardnich davkach Xarelta. Taktéz
studie ASTRO-APS, kterd srovndvala pouZziti apixabanu v porovnani
s warfarinem pfi trombotickych projevech APS, a pres rlizné zmény
davkovani, limitace zafazenych pacientl atd. byla taktéz predcasné
ukoncena pro vyssi vyskyt ischemickych cévnich mozkovych piihod ve
skupiné nemocnych s Eliquisem. Bylo provedeno nékolik meta-analyz
publikovanych pfipadl a Zzddna z nich nevyznéla ve prospéch DOAC.
Proto taktéZ Evropska kardiologicka spole¢nost (European Society of
Cardiology - ESC) a Americkd hematologicka spole¢nost (American
Society of Hematology — ASH) vydaly doporuceni, ze DOAC nemaji
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byt pouzivany u vsech nemocnych s APS (16). Jisté zvazeni téchto Iékd
pripousti EULAR (12), mezindrodnf spole¢nost pro trombdzu a hemo-
stdzu (International Society of Thrombosis and Haemostasis — ISTH)
(13), resp. i Britskd hematologicka spolecnosti (BSH). Obvykle jde o ne-
mocné, ktefi nemaji vysoky rizikovy profil APA zejména pritomnost LA,
jsou dlouhodobé stabilni na zavedené [é¢bé DOAC pro zZilni trombdzu
a byli ndlezité informovani o moznych rizicich tepenné trombdzy pres
zavedenou medikaci (13).

Existuje fada teoreticky zvazovanych moznych dalsich lé¢ebnych
postupd, které jsou brany v Gvahu v pripadech, kdy bézna antitrom-
botickd medikace pacientlim nepomaha. Kromé vyssiho davkovanf
kumarint s cilovym INR 2,5-3,5 jsou jako pfidatnd medikace k anti-
trombotickym postupdm nejcastéji pouzivany hydroxychloroquin,
statiny, vitamin D, je taktéZ pouzivana lé¢ba biologickd, zde nej¢astéji
rituximalb, belimumab ¢i blokace TNFa. Blokace komplementu - ecu-
lizumab — byla rovnéz pouzita, a to jak na trombotické, porodnické, ale
i na mikrovaskularnfklinické projevy. Je zmiriovany i koenzym Q10, resp.
po té, co byla zjisténa role extraceluldrnich neutrofilovych pasti, tedy
zakladniho mechanismu pUsobeni perifernich neutrofild k zachycent
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