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Seznam pouzitych zkratek 1

[ ] Seznam pouZitych zkratek

ACLA — antikardiolipinové protilatky

ADP — adenozindifosfat

AFLP — akutni t€hotenska steatoza jater

Ag-Pl — antigen-protilatka

AICF — accelerated intravascular coagulation and fibrinolysis (urychlené
nitrocévni srazeni a fibrinolyza)

AIHA — autoimunitni hemolytick4 anemie

AIM — akutni infarkt myokardu

ALF — akutni jaterni selhani

ALT — alaninaminotransferaza

AML-M4 — akutni myeloidni leukemie M4

APA — antifosfolipidové protilatky

APC — aktivovany protein C

APCR — rezistence na aktivovany protein C

APL — akutni promyelocytarni leukemie

APS — antifosfolipidovy syndrom

APTT — aktivovany parcidlni tromboplastinovy ¢as

ARDS — acute respiratory distress syndrome (syndrom akutni dechové
tisng)

ASA — kyselina acetylosalicylova

AST — aspartataminotransferaza

AT — antitrombin

BCSH — Britsky vybor pro standardizaci v hematologii

BM — bazalni membrana

Ca? — vapnikové ionty

cAMP — cyklicky adenozinmonofosfat

CAPS — katastroficky antifosfolipidovy syndrom

CD — cluster differentiation (rozliSovaci znak)

CK — kreatinkinaza

CLL — chronickd lymfaticka leukemie

CMV — cytomegalovirus

CNS — centralni nervovy systém

COX — cyklooxygenaza

CP — cancer procoagulant

C4BP — C4 vazajici protein

CT — pocitacova tomografie
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Czp
dAPTT
DD

dg.
DIC
DNA
dPT
dRVVT
DVT
EAC
EBV
EC
EID
EL
ELISA
EMP
EP
EDRF

F1+2
Fbg
FDP
FEIBA
FF
FN
FP
FPA
FPB
FVL
FIXap
FXap

GAG
GIT
GMT
GP
GPL

Cerstv€ zmraZzend plazma

fedény aPTT

D-dimery

diagnoza

diseminovana intravaskularni koagulace
deoxyribonukleova kyselina

fedény protrombinovy test

dilute Russel viper venom test (stypenovy cas)
hluboka zilni trombdza

kyselina epsilon-aminokapronova
Epsteina-Barrové virus

extracelularni

elektroimunodifuze

euglobulin lysis time (Cas lyzy euglobulinového koagula)
elektroimunoanalyza

endotelové mikropartikule

plicni embolie

endothelium-dependent relaxing factor
faktor

fragment protrombinu 1+2

fibrinogen

fibrinogen-fibrinové degradacni produkty
factor eight bypassing activity (aktivita obchazejici faktor 8)
faktory

fale$né negativni

fale$né pozitivni

fibrinopeptid A

fibrinopeptid B

Leidenska mutace faktoru V

FIX aktivacni peptid

FX aktivacni peptid

barveni dle Grama

glykozaminoglykany

gastrointestinalni trakt
y-glutamyltransferaza

glykoproteiny

— jednotka fosfolipid-dependentnich protilatek tridy I[gG



GRO
GVHD
HBV
HCV
HELLP

HIPA
HIT
HITT
HIV
HMWK
HRGP
HUS

Ig

IL

M

INR

ISTH
ITP

KV

LA

LD
LIA
LMWH
MAC
MAHA
MAS
MGG
MGUS
MMS
MODS
MPV
NAP
NBTE
NHL

Seznam pouZzitych zkratek

growth-related oncogen (ristovy onkogen)

graft versus host disease (reakce $tépu proti hostiteli)
virus hepatitidy B

virus hepatitidy C

hemolysis, elevated liver enzymes, low platelets (hemolyza,
zvySené jaterni enzymy, snizeny pocet desticek)
heparinem indukovana aktivace desticek

heparinem indukovana trombocytopenie

HIT s trombo6zou

virus lidské imunodeficience

vysokomolekularni kininogen

glykoproteiny bohaté na histidin
hemolyticko-uremicky syndrom

imunoglobulin

interleukin

infarkt myokardu

international normalized ratio (mezinrodni normalizovany
pomér)

Mezinarodni spole¢nost pro trombo6zu a hemostazu
idiopaticka trombocytopenicka purpura

kumariny

kostni dien

kardiovaskularni

lupus antikoagulans

laktatdehydrogenaza

liquid immuno assay

low-molecular-weight heparin (nizkomolekularni heparin)
membrane attack complex

mikroangiopatickd hemolytickd anemie
mikroangiopatické hemolytické syndromy

May Griinwald-Giemsa

monoklondlni gamapatie nejasného vyznamu
monocyto-makrofagovy systém

multiorgdnové selhani

stfedni objem trombocyti

neutrofily aktivujici peptid

nebakterialni trombotickd endokarditida
non-hodgkinsky lymfom

13



14 Diseminovana intravaskularni koagulace

NO
OHS
OLT
p-o.

PAF
PAI
PAMBA
PAP
PAR
PAPS
PAS
PAT

PC

PCP
PF4
PGI
PK
P1
PL
Plg
PMN
PMP
PNH
PNP
PPSB
PROM
PS

PT
RIA
RNA
SAK
SAPS
scuPA
SF
SFM
SIRS

SLE

— oxid dusny

— ovarialni hyperstimula¢ni syndrom

— orthotopic liver transplantation

— podani Gsty

— desticky aktivujici faktor

— inhibitor aktivatoru plazminogenu

— kyselina paraaminobenzoova

— komplex plazmin-antiplazmin

— protease-activated receptors

— primarni antifosfolipidovy syndrom

— periodic acid shiff

— platelet aggregation test

— protein C

— aktivaéni peptid proteinu C

— destickovy faktor 4

— prostacyklin

— prekalikrein

— fosfolipidy

— plazmin

— plazminogen

— polymorfonukleary

— destickové mikropartikule

— paroxyzmalni no¢ni hemoglobinurie

— destickovy neutralizacni test

— faktory protrombinového komplexu

— predcasné odlouceni membran plodu

— protein S

— protrombinovy ¢as

— radioimunoanalyza

— ribonukleova kyselina

— subarachnoidélni krvaceni

— sekundarni antifosfolipidovy syndrom

— aktivator plazminogenu

— solubilni fibrin

— solubilni komplexy fibrinovych monomeri

— systemic inflammatory response syndrome (syndrom systémové
zanétlivé odpovedi)

— systémovy lupus erythematodes



SSC/ISTH
sT™M
TAFI

TAT

TEG

TGF

TEN

TF

TFPI
TMA

TN
TNF-a

TP

tPA

TT

TTP

UFH

uPA
uPAR
VEGF
VHH
VOD
vWF
vWEF:Ag
vWF:CBA
vWF:RCo
vWS
a,-AT
a,-AP
a,-MG
B-TG
6-keto PGF1a

Seznam pouZzitych zkratek

standardiza¢ni komise ISTH
solubilni trombomodulin
trombinem aktivovatelny inhibitor fibrinolyzy
komplexy trombin-antitrombin
tromboelastograf

transforming growth factor
tromboembolickd nemoc

tkétovy faktor

inhibitor cesty tkanového faktoru
trombotické mikroangiopatie
spravné negativni

tumor nekrotizujici faktor

spravné pozitivni

tkanovy aktivator plazminogenu
trombinovy ¢as

tromboticka trombocytopenicka purpura
nefrakcionovany heparin
urokinazovy aktivator plazminogenu
receptor uPA

cévni endotelovy ristovy faktor
viry hemoragické horecky
venooclusive disease

von Willebrandiv faktor

antigen von Willebrandova faktoru
vazebna aktivita vVWF na kolagen
aktivita ristocetinového kofaktoru
von Willebrandiv syndrom
a,-antitrypsin

a,-antiplazmin

a,-makroglobulin
B-tromboglobulin

6-keto prostaglandin Flo
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Uvod 17

Il 1 Uvop

Diseminovana intravaskularni koagulace (disseminated intravascular coagula-
tion — DIC) je jeden z nejrozsitendjSich syndromi. Asi zadny jiny medicinsky
problém neprostupuje medicinou tak Siroce jako tento, a proto se da ptedpo-
kladat, Ze jeho rozbor bude ptitahovat Sirokou pozornost.

Prvni zminky o syndromu, ktery nakonec ziskal vySe uvedené oznaceni,
maji experimentalni podtext. Pochazeji z 90. let a navazuji na poznatky Nauy-
na z r. 1873, Mellanbyho z r. 1909 a Krevanse z r. 1957. V historii vyvoje
soustted’ovani znalosti o tomto zavazném medicinském problému je mnoho
milnikd, jejichz piehled poskytuje tabulka 1.1.

Vedle svého do relativné hluboké historie zasahujiciho vyvoje ma syndrom
DIC jesté dalsi pozoruhodné stranky. Existuje nékolik oblasti, které jsou z hle-
diska DIC zvlastniho zfetele hodné, kde se 1i$i pristupy diagnostické i terapeu-
tické. Patii sem t¢hotenstvi a Sestined€li, malignity vcetné leukemii, sepse,
polytraumata a popaleniny. V kazdé z téchto oblasti existuji urcité zvlastnosti,
jimzZ je tfeba vénovat samostatnou pozornost.

Ohled je tfeba brat i na kombinaci riznych zmén v systémech krevniho
srazeni a mimo n¢, napi. ve spojitosti se systémem komplementu nebo systé-
mem kininogen-kininovym apod. (schéma 1.1).

Velmi vyznamnou okolnosti je fakt, ze DIC je priivodnim jevem velmi
zavaznych stavli a az v 82,9 % je soucasti systémové zanétlivé odpovedi (sys-
temic inflammatory response syndrome — SIRS). Jako v jednom z reaktivnich
systému hraji také zmény v systémech krevniho sraZeni znacnou roli v rozvo-
ji syndromu multiorganové dysfunkce — MODS, a jednom ze syndromi odra-
zejicich organové selhani na podkladé intravaskularni koagulace — ARDS.

S ohledem na mnohdy neptehlednou posloupnost pfic¢in a nasledkd a chaos
zmén, k nimz dochazi, oznacuji néktefi autofi tento stav zdanlivé s nadsazkou,
aniz by to vSak fakticky bylo pfehndno, jako ,,disseminated intellectual confu-
sion“ nebo jesté hiife podle Sighatchiana jako ,,death is coming®. VSe v sob¢
skryva kus pravdy.
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vev s

Tab. 1.1 Historicky piehled vyvoje vyznamnéjSich poznatkii v souvislosti
s DIC

Autor Rok | Pozorovani &i popsdni ndlezu

Dupuy 1834 | nitrozilni aplikace mozkové tkané experimentalnim zvita-
tim

Nauyn 1873 | vyznamné sraZeni krve po aplikaci hemolyzovanych erytro-
cytll zvifatim

Landois 1875 |i.v. aplikace lidské krve psim s naslednym nalezem hyalin-
nich trombili v mezenterialnim povodi

Foa 1884 | vyznamné srazeni krve po aplikaci ¢erstvych organovych
extraktll

Mellanby 1909 |navozeni hypofibrinogenemie hadim jedem

Seegers 1950 | prvni popis DIC s nazvem: ,,Faktory v kontrole krvaceni*

Soulier 1952 | popis a uziti ndzvu ,,defibrinace”

Schneider 1952 |intravaskularni defibrinace

Ratnoff 1955 | poruchy koagulace u Zen s aborty a embolizacemi plodové
vody

Krevans 1957 | koagulopatie spojena s krvacenim u potransfuzni reakce

Penick 1958 | desticky a FVIII jsou citlivéj$im indikatorem nez klesajici
fibrinogen

Hardaway, 1959 |diseminovana intravaskuliarni koagulace

McKay

Little, Verst- | 1959 | prvni uziti heparinu

racte

Lasch 1961 |definoval syndrom poklesu fibrinogenu jako konzumpci
v dtsledku fady pri¢in

McKay 1965 | korelace kliniky a patologie DIC

Merskey 1966 | uziti prukazu fibrinogen-fibrinovych $tépnych produktl

Selye 1966 |uZiti terminu ,,trombohemoragicky syndrom*

Owen 1969 | intravaskularni koagulace s fibrinolyzou

Marder 1987 | konzump¢ni trombohemoragické poruchy




Uvod 19

kininogen KOAGULACE
povrchy

EXII » FXlla » frag. FXlla

kalikrein < prekalikrein
plazminogen «—  plazmin

v
KININY FIBRINOLYZA
Ccs8,9 ¢ C3akt. < C1

AKTIVACE KOMPLEMENTU

Schéma 1.1  Vztah mezi koagulaci a dalSimi reaktivnimi systémy organismu,
Predevsim fibrinolyzou, kininogenovym systémem a komplementem
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[l 2 DEFINICE

Diseminovand intravaskularni koagulace je ziskanym syndromem komplexni
poruchy krevniho srazeni provazejicim vzdy druhotné jiné zakladni onemoc-
néni ¢i jiny patologicky stav (schéma 2.1).

Soucasti jejiho obrazu sice mize byt preexistujici koagulacni porucha, ta
se v§ak smérem k DIC dekompenzuje nebo projevuje vzdy za dalsich pfitézu-
jicich okolnosti.

JiZ pojmenovani samotného syndromu DIC je velmi bohaté a zahrnuje
vedle nazvu, jez byly uvedeny v tivodu, a nejrozsitenéjsiho pojmenovani — di-
seminovana intravaskularni koagulace — i dal$i oznaceni jako napft. ,,defibri-
nacni syndrom®, ,,defibrinogenaéni syndrom®, , konzump¢ni koagulopatie®,
,konzumpcéni trombohemoragicky syndrom®, ,,diseminovana intravaskularni
formace fibrinu®. I kdyZ kazdy z téchto nazvii akcentuje urcité hledisko, vyja-

ZAKLADNi ONEMOCNENI

|

aktivace koagulacnich systému

fibrinemie

a mikrovaskularni trombdza

T

konzumpce faktor( (ff.),
inhibitort (inh.), desticek

aktivace fibrinolyzy

biodegradace ff. a inh.

v i v

(MULTI)ORGANOVE SELHANI MNOHOCETNA KRVACIVA DIATEZA

Schéma 2.1  Vyvoj zmén v souvislosti s rozvojem DIC
(podrobnéjsi zpracovani je uvedeno téz v bar. priloze — schéma 4.2)
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diuje se pfedevsim vysledek ucinku fady pfi¢in. Ty mohou mit heterogenni
charakter a ptvod.

Vedle oznaceni, jez se zamétuje piimo na postizeni stavll diseminovaného
nitrocévniho srazeni krve, jsou jest¢ vymezovany stavy, které mohou byt cha-
pany jako predstupeii nebo ptiprava ke vzniku ¢i dal§imu rozvoji DIC a které
byvaji v literatuie oznacovany jako ,,accelerated intravascular coagulation and
fibrinolysis* (AICF); tento stav vSak muze byt zaroven i jinou kvalitou (pfe-
chodna reakce).

Jako jinou kvalitu Ize chapat i tzv. DIC-like syndromy, které mohou mit
podobny klinicky i laboratorni obraz jako DIC nebo byt ve svém pribéhu sa-
motnou DIC komplikovany.

Vyznamnym aspektem celé problematiky je fakt, ze DIC je vzdy, jak jiz
bylo feceno, sekundarnim syndromem vétSinou zavazného klinického stavu.
Nékdy vsak provazi chronickd onemocnéni, aniz by je musel vyznamné ovliv-
novat a/nebo zasluhoval zvlastni pozornost. Tehdy je zjistovan spise v dtsled-
ku komplexniho vySetfeni nemocného. To v§ak neméni nic na tom, Ze mizZe
uréovat dal§i prubeh primarniho onemocnéni a komplikacemi, které navodi
nebo vyznamné ovlivni, zvratit dosavadni stav nemoci.

Cely problém syndromu DIC Ize charakterizovat jako nadmérnou a ne-
pfiméfenou nitrocévni aktivaci krevniho srdZzeni komplexniho charakteru
vedouci dle Bruhna k poruse perfuze tkani se sou¢asnym vznikem fokalnich
nekroz, provazenou konzumpci komponent jednotlivych hemokoagulaénich
systémd, reaktivni fibrinolyzou a vznikem biologicky aktivnich $tépnych
produkti bilkovin G¢astnych v procesech krevniho srazeni. Tato definice je
pregnantné formulovana SSC/ISTH jako ziskany syndrom charakterizovany
nitrocévni aktivaci krevniho srazeni, které z nejriznéjSich pficin ztratilo
»lokalizaéni charakter. Vede k poskozeni mikrocirkulace a k organové
dysfunkci.

Proces mikrotrombdzy je soucasné provazen tendenci ke krvaceni nebo
krvacenim. Na rozdil od pfedchozich definic vyjadiuje jednoznaéné tvorbu
mikrotrombdz a naznacuje moznost poskozeni tkani a orgdnt vlivem poruseni
perfuze a soucasné ukazuje na spojitost problému krvaceni s primarnim hyper-
koagulaénim stavem.

V souvislosti s diagn6zou je nutno nejen stanovit syndrom DIC, jeho fazi,
ale také zékladni onemocnéni, jez k této komplikaci vedlo nebo vede. I kdyz
by se mohlo zdat, ze prave tento aspekt lze naplnit snadno, pak v mnohych
ptipadech neni jednoduché pfic¢inu vzniku DIC odhalit.
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