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Je podan piehled o patofyziologii poruch hemostazy spojenych s krvacenim, véetné zivot ohrozujiciho krvaceni v téhotenstvi nebo
po masivnim traumatu. V prehledu jsou také uvedeny obecné zasady diagnostiky a Ié¢by téchto stavdi.
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Diagnosis and treatment of blood clotting disorders

It gives an overview of the pathophysiology of disorders of hemostasis associated with bleeding, including life-threatening bleeding

during pregnancy or after massive trauma. The survey also lists general principles of diagnosis and treatment of these conditions.
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Uvod

Na zastavé krvacenf se podileji 3 slozky: krev-
ni desticky a dalsf kolujici buriky, jako leukocyty
a erytrocyty, déle sténa cévni (zejména endotel,
nebo bunky hladké svaloviny v medii vedouci
ke kontrakci) a plazmaticky systém koagula¢nich
faktord, jejich pfirozenych inhibitord a fibrinolyticky
systém plasminogenu. Diagnostika chybéni nebo
dysfunkce téchto ¢initeld, kterd mize vést ke zvy-
sené krvacivosti, je dnes prakticky soustfedénajen
na vysetfenikoagulace a poctu, eventudiné funkce
krevnich desticek. V denni praxi je vsak vétsina
koagulacnich testll pouzivéna jen k hodnoceni
Ucinku antikoagulacnf lécby (APTT, PT, respektive
INR) nebo v rdmci pfedoperacnich vysetfeni, kde
je doplnéné vysettenim fibrinogenu, po¢tu trom-
bocytd a dotazem na vyskyt krvacivych poruch
v rodiné a u vysetfovaného pacienta. Vysetieni
jednotlivych koagulacnich faktord, dysfunkce krev-
nich desticek, urcent aktivity fibrinolytického systé-
mu a pfirozenych inhibitorl se provadéji v daleko
niz$im poctu, vétsinou jiz jen ve specializovanych
laboratofich. Slouzi prevazné k vyloucenti krvacivé
choroby u osob s ¢etnymi epizodami krvaceni a je-
jich vyhodnocent spadé do plsobnosti hematolo-
gt (1). Vedle uvedenych screeningovych vysetfen,
popfipadeé specifického vysetfeni hemokoagulace
a funkce desticek (agregace) se viak dnes v rdmci
intenzivni mediciny stéle vice rozmahé i globalni
vysetfeni hemostazy s pfistroji zachycujicimi gra-
ficky cely prlbéh krevniho strézent, jako je Rotem®,
Tromboelastograf (TEG) aj. (2). Tato vysetieni maji
pro rychlou diagnostiku koagulopatie nesporné
prednosti pred vysetienim v laboratofi. Zatimco
u pozadovaného hemokoagula¢niho vysetienfze
ocekavat vysledky za vice nez 30 minut, vysetienf
TEG mUze pfinést prvni vysledky do 10 minut.
Jejich zafazeni do algoritmu diagnostiky napfiklad
peripartalniho krvaceni pfispiva k rychlé orientadi,

zda se jedna o krvaceni pfi koagulopatii nebo z ji-
nych pficin, jak bude uvedeno dale.

Pro blizsi pochopeni patofyziologie jednot-
livych krvacivych stavl je viak nejprve tfeba
se podileji na zastavé krvaceni.

Jako primarni ¢initel se na zastavé krvacenf
Ucastnf trombocyty (3). Dominantni je jejich
Ucast pfi trombogeneziv arteridlnim systému. Pfi
rychle proudicf krvi se v misté naruseného endo-
telu s obnazenym kolagenem mohou zpocatku
prichytit jen tyto ¢éstice. Trombocyty ale zaha-
juji hemokoagulaciiv systému zilnim. Zde viak
dominuje jejich adheze k von Willebrandovu
faktoru na endotelu za spoluticasti dalsi adheziv-
ni slozky — molekuly P-selektinu. Na patologic-
ké trombogenezi se zde déle podili staza krev-
niho toku a lokalni, nebo systémova zanétliva
reakce (4). Pfi aktivaci a agregaci desticek se uvol-
nuje i ¢ast jejich hmoty, kterd pak ve formé tzv.
destickovych ,mikropartikuli koluje v krevnim
obéhu. Ty potencuji trombofilii, protoZe obsahujf
TF (tkédnovy faktor) a P-selektin.

Srazeni krevni plazmy — hemokoagulace pak
probiha jako fetézova reakce autokatalytickych,
enzymatickych procest koagulacnich faktord
(7). In vivo k tomu dochézi po ,odkryti* mem-
branového glykoproteinu — TF. TF se vyskytuje
hlavné extraluminarné, v bunkach hladké svalo-
viny a ve fibroblastech, a neni tak za normélnich
okolnosti vystaven pfimému ucinku cirkulujicich
plazmatickych faktord. Tyto buriky jej uvolni
aZ pfi naruseni cévni stény. Pokud je TF v ,ne-
aktivni” formé, ma dimerickou strukturu. Mdze
sice vazat plazmaticky FVII ¢i jeho aktivovanou
formu F Vlla, ale ne jiz FX nebo FIX, které jsou
potfebné k dalsimu kroku aktivace koagula¢ni-
ho systému. K takové aktivaci TF je jesté tfeba
exprese negativné nabitého membranového
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fosfatidylserinu (FS) na povrchu okolnich bunék,

napfiklad monocytd, naruseného endotelu a jiz

uvedenych adherovanych desti¢ek. Na komplex
aktivovaného TFa a aktivovaného FVlla se pak

z plazmy postupné uchycuji koagula¢ni fak-

tory jak ,zevniho" koagula¢niho systému (FVII

a FV), tak ,vnitfnfho” koagula¢niho systému

(FVIII, FIX a FXI), které se opét pfipojuji k bunéc-

nému FS. Tyto faktory nasledné za Ucasti Ca2+

aktivujf ,protrombindzovy komplex” (FX a FV),
ktery dal hydrolyzuje protrombin (FlIl) na prote-
dzu trombin (Flla). Trombin pak stépi cirkulujict
fibrinogen na fibrinové monomery, které spolu
rychle opét polymerizuji a vytvafeji krevni sra-

Zeninu - fibrin, zpevnénou nakonec kiZzovou

vazbou fibrinovych fetézcl za Gcasti F XIII.
Trombinu je zpocatku hemokoagulace vy-

tvofeno pomérné malé mnozstvi. Pro spusté-

ni Uc¢inné hemostazy je ho vsak potfeba vice,

a proto se jeho tvorba musi urychlit. Z hlediska

dynamického rdstu tvorby trombinu tak Ize pro-

ces srazeni krve roz¢lenit na tfi faze:

B zahajovaci fdze, kdy se srazenf krve roz-
bihd po vytvofeni komplexu TF a FVlla,
reagujiciho s plazmatickymi faktory X a IX.
Nasleduje aktivace protrombinu na trombin,
kterd probéhne na povrchu bunék ,nabize-
jicich” odkryty TF

m  amplifikacnifdze, ke které dochézi na povr-
chu adherovanych desticek po jejich akti-
vaci timto vytvofenym trombinem. U¢astni
se jiifaktory V, Vil a X, které po své aktivaci
urychluji koagula¢ni proces a pusobf jako
jeji katalyzatory

B propagacnifdze, kdy se koagulace v cévnim
systému dale rozsifuje po aktivaci koagula¢nich
protedz (Flla, FIXa, FXa a FXla) a jejich neenzy-
matickych akceleratort (FVa a FVilla) na povr-
chu aktivovanych desti¢ek a dalsich bunék



(napf. monocytd) v okolf, coz vede k uvolnén{
vétsiho mnozstvi trombinu, ktery dale
preméniuje fibrinogen na fibrinovou srazeninu.

Tento model ,bunécné” hemostazy
(obrédzek 1) nyni nahrazuje drivéjsi teorii tzv. ko-
agulacni kaskady.

Aby in vivo nedoslo k neucelné aktivaci ko-
agula¢niho systému, je proces krevniho srazeni
regulovan, vétsinou zpétné vazebné, tzv.inhibitory
koagulace. K nim patii plazmatické proteiny anti-
trombin, protein C a protein S a inhibitory pdsobici
na povrchu endotelu: inhibitor cesty tkanového
faktoru (TFPI - tissue factor pathway inhibitor)
a trombomodulin. Cilem regulace krevniho srézenf
inhibitory koagulace je fidit cely proces krevniho
srézeni tak, aby probéhl jen v misté poranéni cévy
a dél se jiz nesifil. Deficit inhibitor( koagulace je
proto spojen s patologickou trombofilit.

Protivahu trombogeneze v cévach tvofi
dalsi biologicky systém, kterym je fibrinolyticky
a proteolyticky systém plazminogenu s tvorbou
uc¢inného proteolytického enzymu plazminu.
Ten in vivo odpovida za enzymatické Stépeni
vytvoreného fibrinu a podili se na rekanalizaci
cévniho systému po uzavéru fibrinovym trom-
bem a na obnové tkanové perfuze.

Za normalnich okolnostf jsou oba systémy
—krevni sréZzeni a fibrinolyza — v dynamické rov-
novaze. Pokud prevlddne trombogeneze, ktera
neni regulovéna zvysenou aktivitou fibrinolyzy,
dochazi k trombotizaci. Naopak pfi nadbytecné
aktivované fibrinolyze je neinhibovanou seri-
novou protedzou plazminem S$tépena nejen
molekula fibrinu, ale také fibrinogenu a dalsich
koagula¢nich faktord bilkovinné povahy (FV
a FVIII), coz vede ke krvacen.

Patologie hemostazy

a moznosti lécby (B)

Porucha biologicky rovnovazného stavu he-
mostazy se mUze klinicky projevit jako krvacen,
¢i naopak jako hyperkoagulacni stav.

Krvacivé stavy rozliSujeme podle pficiny:
®  koagulopatie, ke krvaceni dochézi pfi

vrozeném nebo ziskaném nedostatku

funkenich plazmatickych faktord,

B trombocytdrni hemoragické diatézy,
vyvolané nedostatkem desti¢ek nebo vroz-
enou ¢i ziskanou poruchou jejich funkce,

®  kombinované hemoragické diatézy.

Koagulopatie
A.Vrozené koagulopatie

Nejcastéjsi formou vrozené koagulopatie je
hemofilie typu A zplsobena nedostatkem FVIII.

Klinicky se manifestuje pouze u muzd, s vysky-
tem asi 1:10 000. Podle vy3e aktivity FVIII (FVII:C)
rozlisujeme té&zkou formu (pod 1% FVIII.C), stfed-
né tézkou formu (1-5% FVIII:C) a lehkou formu
hemofilie (5-30% F VIII:C). Specifickd substitucni
lé¢ba krvéceni je zajistovana predevsim prevody
koncentrdtu FVIII. Tyto pfipravky jsou vyrabény
frakcionacf lidské plazmy nebo rekombinant-
ni technikou. Biologicky polocas transfundova-
ného FVIIl je pfiblizné 8-12 hodin ¢asto je nut-
né opakovand aplikace dle rozsahu a lokalizace
krvaceni. U 10-15% ze vsech hemofilikl typu
A se po opakovanych pfevodech FVIIl objevi pro-
tildtky proti FVIII. V tomto pfipadé je mozné po-
ddvat preparaty s tzv. by-passovou aktivitou (ob-
chazejici FVIIl v koagula¢ni kaskade) — aktivovany
rekombinantni faktor Vlla (rFVIla) nebo koncentrat
aktivovaného protrombinového komplexu (aP-
CQ), ktery obsahuje koagulacni faktory 1I, IX, X
prevazné v neaktivované formé a aktivovany FVII.

Dalsi vrozenou koagulopatif je hemofilie ty-
pu B (nedostatek FIX). Substituci chybéjiciho ko-
agula¢niho faktoru zajistujeme koncentratem
FIX, vyrobenym rovnéz rekombinantni technikou
nebo frakcionaci krevni plazmy. Mezi vzacné vro-
zené krvacivé onemocnéni fadime deficit fibrino-
genu, FIl, FV, FV+FVIIL FVIL EX, FXTa FXIIL Lé¢ba je
moznd koncentratem chybéjiciho faktoru (FVII,
FXIII), pfevodem plazmy, rFVila nebo koncentréty
protrombinového komplexu (FII, FVII, FX).

Do skupiny vrozenych krvécivych chorob
mUZe byt fazena i von Willebrandova choro-
ba, kterd je nejcastéjsi se vyskytujici dédicné
podminénou poruchou hemostazy. Na rozdil
od hemofilie postihuje také Zeny. Pfi¢inou této
choroby je nedostatek nebo porucha funk-
ce von Willebrandova faktoru (vWF), ktery je
produkovan cévnim endotelem. Ke krvaceni
pak dochdzi pfi vadné adhezi krevnich des-
ticek ke sténé cévni. Nejcastéji je to vyvoldno
po pouziti protidestickovych |ékd, zejména
acetylsalicylové kyseliny. Tato choroba se ta-
ké projevuje silnym menstruacnim krvacenim
nebo krvacenim pfi operaci. K odhaleni slouzf
nékteré specidlni testy agregace desticek (PFA
100), nebo pfimo urceni aktivity, ¢i koncentrace
VvWEF v krevni plazmé. Pfi silném krvaceni je
u osob s von Willebrandovou chorobou tfeba
pouzit koncentraty obsahujicimi vWEF, v leh¢&ich
pfipadech je mozné k zastavé krvéaceni pouzit
antifibrinolytika (tranexamovou kyselinu).

B. Ziskané koagulopatie
Krvdceni po lécbé antikoagulancii

V praxi se s timto typem krvacenim setkava-
me nejcastéji. Dochazi k nému pfi predavkovani
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antikoagulacninebo protidestickoveé lé¢by, nebo
v pfipadech, kdy u osob Iécenych s témito pfi-
pravky doslo k narusenf celistvosti cévniho fecisté
(aktivni viedova choroba, divertikulosa, trauma
aj.). V pfipadé krvéceni po warfarinu (blokuje
v organizmu enzym vitamin K epoxid reduktazu,
ktery obnovuje Ucinnou redukovanou formu vita-
minu K1) je moZné Ucinek tohoto antikoagulancia
rychle eliminovat koncentraty protrombinového
komplexu. Antidotum je samozfejmé vitamin K1
(phytomenadionum). U¢inkuje viak pomeérmé
pozdé, plny Ucinek je az za 24 hodin.

Krvéaceni pfi podani nefrakcionovaného he-
parinu Ize U¢inné branit jeho antidotem protami-
nem, na krvaceni pfi pouZziti nizkomolekularnich
heparint je viak Ucinny jen z 25%. Rychle Gcinné
antidotum nemame zatim ani pro pfimy peroralnf
inhibitor trombinu dabigatran etexylate nebo
pifimy peroralniinhibitor aktivovaného faktoru Xa
rivoraxaban a apixaban. Antidotum zatim chybf
i pro synteticky pfipraveny inhibitor aktivovaného
faktoru Xa fondaparinux. V pfipadé zédvazného
krvacenf je pak postupovano symptomaticky:
zajistén( chirurgické hemostézy, pfi masivnim kr-
vacen( substituce plazmy a erytrocytU. Pfi Zivot
ohrozujicim krvacenf je indikovan koncentrat pro-
trombinového komplexu nebo rekombinantni F
Vlla eptakog alfa.\/ soucasnosti viak jiz probihaj
klinické studie faze 1 a 2 s-inhibitory novych anti-
koagulandi. V pifpadé dabigatranu je to humani-
zovana monoklondini protildtka oznacovana zatim
Fab Bl 655075. Testované antidotum rivaroxabanu
ma jiz firemni ndzev r-Antidote® (9). Tato forma
mutovaného aktivovaného F Xa vyrabéna rekom-
binantni technikou — jiz nema koagula¢nf icinek.
Inhibuje vazebné rivaroxaban a je pouZitelnd i pro
nizkomolekuldmi hepariny a fondaparinux.

Trombocytarni
hemoragické diatézy
A. Pii poruse funkce desticek
- trombocytopatie

Al.Trombocytarni hemoragické diatézy vyvo-
lané poruchou funkce trombocytl se nejcastéji vy-
skytuijf jako komplikace tzv. protidestickové 1é¢by.
Ta je dnes siroce pouzivana pii druhotné prevenci
kardiovaskularnich chorob aterosklerotického pd-
vodu. Z 1éki, které mohou toto krvaceni vyvolat
je to acetylsalicylova kyselina, inhibitory desti¢-
kového receptoru pro ADP P2Y12 (clopidogrel,
prasugrel a ticagrelor) aj. Nejvetsi riziko krvacenf
hrozi, pokud jsou protidestickové Iéky jesté kom-
binovéany s antikoagulancii, zejména s warfarinem.
Prikladem maze byt tzv. triple terapie u nemoc-
nych s fibrilaci sini, kteff majiimplantovany koronar-
ni stenty. Lékar indikujici tato antitrombotika musf
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Tabulka 1. Skérovaci systém pro krvacivou, manifestni diseminovanou intravaskularni koagulaci (DIC)

1. Posouzeni rizika: trpi pacient onemocnénim, které by mohlo byt spojovdno se zjevnou DIC?

Pokud ano:

pokracujte

Pokud ne:

nepouzivejte tento algoritmus

2. Narizeni celkovych koagulacnich testi (pocet desticek, protrombinovy cas, fibrinogen, markery

souvisejici s fibrinolyzou)

3. Hodnoceni vysledkii celkovych koagulacnich testii

Pocet desticek > 100 0
<100 1
<50 2
Zvysené markery souvisejici s fibrinolyzou nezvysené 0
(napf. D-dimery; fibrin degradacnf produkty) stiedné 7vigené 2
velmi zvysené 3
Prodlouzeny protrombinovy ¢as <3s 0
>3ale<6s 1
>6s 2
Hladina fibrinogenu > 1,0gL-1 0
<1,0gL-1 1

4. Vypocet skore

Pokud > 5: kompatibilni se zjevnou DIC: opakujte skore
denné
Pokud < 5: naznacCuje (nepotvrzuje) ne-zjevnou DIC: opa-

kujte dalsi 1-2 dny

Vypocet skére pomoci online kalkulacky: http://reference.medscape.com/calculator/dic-score
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vzdy zvazovat piinos a rizika této 1é¢by. Pi krvaceni
je postupovéno symptomaticky, specifické antido-
ta neexistuji. Protidestickovy efekt acetylsalicylové
kyseliny mdze pretrvavat i po prerusenilécby jesté
5-7 dni. U disponovanych jedinct je také vhod-
né farmakologické prevence viedové choroby
inhibitory protonové pumpy. Ziskané trombocy-
topatie mohou byt i symptomatické — vyvolané
nékterymi chorobnymi stavy (makroglobulinemif
a paraproteinemii, pii uremii uremickymi toxiny).
Lécba spociva v odstranénf vyvolavajici pficiny,
pifpadné plazmaferéze.

A.2.Krvacenimohou vyvolati primami trombo-
cytopatie, vyvolané genetickymi mutacemi spojené

Obrdzek 1. Dnedni predstava o srazeni krve. Dynamickd aktivace tvorby trombinu za Ucasti bunécnych slozek

desticka

_TF
Vila f
: protrombin
Aktivovana
desticka

frombin

protrombin

\ Xa Va

— FIBRIN

s poruchou agregace desticek. Vyskyt osob s timto
dédi¢nym defektem je viak maly. Vétsinou se vysky-
tujf v rodindch. Nékteré primarni trombocytopatie
a zplsob jejich detekce je uveden v tabulce 2.

B. Trombocytopenie

Ke krvacenf ¢asto dochézi az pfi poklesu trom-
bocytl pod hranici 10 — 50 x 109/l (norma 290 +
150 x 109/1). Vétdinou se jedna o ziskané stavy.
Podle priciny délime trombocytopenie na dva ty-
py: trombocytopenie pfi Utlumu trombocyto-
poézy v kostni dfeni a trombocytopenie pfi zvy-
seném rozpadu ¢i spotfebé trombocytl. Veétsinou
se v tomto pfipadé jedna o autoimunni proces
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s tvorbou protildtek proti destickdm (ITP, idiopatic-
ka trombocytopenicka purpura). Pfi [é¢bé TP proto
nasazujeme nejprve imunosupresiva — kortikoidy.
Dalsi moznosti je podani aktivatoru receptoru me-
gakaryocytd pro trombopoietin, tzv. TO-mimetika,
jako je romiplastin. Pokud dojde k trombocytope-
nii pfi Utlumu krvetvorby (napfiklad po ozafeni,
chemoterpii nddorovych onemocnént aj.) jsou
pfi siiném krvacenf podavany prevody desticek.

Kombinované hemoragické diatézy

Kombinované hemoragické diatézy jsou vet-
dinou ziskané poruchy hemostdzy, kdy pficina
krvacenf je komplexni etiologie (souc¢asny deficit
koagula¢nich faktord, trombocytopenie, aktivace
fibrinolyzy apod.). Do této skupiny patii zejména:

A. Krvaceni pfi poskozeni jater

P¥i poskozent jater (téZka hepatitida, otrava
houbami, termindlni cirhdza, poskozeni jater
halotanovou narkézou) je pficina koagulopatie
komplexni povahy. Netvofi se koagula¢nifaktory,
zejména |, 11, V, IX, VII, X, nenf inhibovan plazmin,
pfi portalnim hypersplenizmu klesaji trombocyty.
Pfi fulminantni hepatitidé, nebo pfi tzv. HELLP sy
v gravidité, zjistujeme zndmky syndromu DIC.

B. Syndrom diseminované
intravaskularni koagulace

Syndrom diseminované intravaskularmi koagu-
lace (DIC) je dynamicky se rozvijejici patologicky
proces koagulopatie spusténé uvolnénim trombo-
plasticky aktivnich latek a aktivaci koagula¢ni kas-
kady s naslednou tvorbou mnohocetnych trombd
uvniti malych cév. Proces nitrocévniho srézeni ve-
de ke spotfebé koagula¢nich faktord, ale i inhibi-
tort koagulace, jako je antitrombin a trombocytd.
Druhotné je zde aktivovana fibrinolyza. Uvolnény
plazmin vede k proteolyze nejenom fibrinu, ale
i fibrinogenu a dalsich koagula¢nich faktord.
Kritickym bodem syndromu DIC je pak féze, kdy
je fibrinogen zaroven stépen jak trombinem, tak
i plazminem. Proces mdze skoncit nezvlddnutel-
nym krvacenim pfi afibrinogenemii.

K diagnostice DIC spojeného s krvacenim
pomaha skérovaci systém podle ISTH, pouzi-
vajici jen vysledky zakladnich koagula¢nich vy-
Setfen( (tabulka 1).

Vétdina syndromU DIC vsak probiha jako
hyperkoagulace a manifestuje se poruchou or-
gdnové perfuze pfi mikrotrombotizaci (zejména
v kapildrnim fecisti). Klinicky obraz je pak odlisny,
krvécenije jen v 209%, v 80 % nachéazime znam-
ky ischemie orgdnl az multiorgdnové selhan.
Toto hyperkoagula¢ni stadium syndromu DIC
je typické zejména pro DIC pfi sepsi.



Tabulka 2. | aboratorni ndlezy v rliznych poruchéach krevnich desti¢ek a koagulace

Porucha Protrombinovy ¢as Aktivovany parci- Doba krvaceni Pocet desticek
alni tromboplas-
tinovy cas
Nedostatek vitami-  ProdlouzZeny Normdlni nebo Neovlivnény Neovlivnény
nu K nebo warfarin mirné prodlou-
Zeny
Diseminovana Prodlouzeny Prodlouzeny Prodlouzeny Snizeny
intravaskularnf
koagulace
Von Willebrandova  Neovlivnény ProdlouZeny nebo Prodlouzeny Neovlivnény
choroba neovlivnény
Hemofilie Neovlivnény Prodlouzeny Neovlivnény Neovlivnény
Aspirin Neovlivnény Neovlivnény Prodlouzeny Neovlivnény
Trombocytopenie  Neovlivnény Neovlivnény Prodlouzeny Snizeny
Selhanfjater, Prodlouzeny Neovlivnény Neovlivnény Neovlivnény
pocatecni faze
Selhanf jater, Prodlouzeny Prodlouzeny Prodlouzeny SniZzeny
konecna faze
Urémie Neovlivnény Neovlivnény Prodlouzeny Neovlivnény
Kongenitélni afibri-  ProdlouZeny Prodlouzeny Prodlouzeny Neovlivnény
nogenemie
Porucha FaktoruV  Prodlouzeny Prodlouzeny Neovlivnény Neovlivnény
Porucha Faktoru X,  Prodlouzeny Prodlouzeny Neovlivnény Neovlivnény
jak je vidét na amy-
loidu purpury
Glanzmannova Neovlivnény Neovlivnény ProdlouZeny Neovlivnény
thrombasthenie
Bernardlv-Soulie-  Neovlivnény Neovlivnény ProdlouZeny SniZzeny nebo
rdv syndrom neovlivnény
Porucha Faktoru Xl Neovlivnény Prodlouzeny Neovlivnény Neovlivnény

Terapie syndromu DIC je také velmi kompli-
kovana.V prvé fadé musime vzdy Ié¢it a zvlad-
nout vyvolavajici primami pficinu DIC. P¥i krva-
ceni ve snaze zabranit rozvoji hemoragického
soku provadime substituci cerstvé zmrazenou
plazmou a erytrocyty (pomér vétsinou 1:1).
PYi hypo- az afibrinogenemii podavéame ihned
koncentraty fibrinogenu v davce 2-4 g iv. nebo
kryoprotein. Obecny postup k zvlddnuti Zivot
ohrozujiciho krvéceni je uveden déle.

Zivot ohrozuijici krvaceni

Zivot ohrozujiciho krvdceni (ZOK) je de-
finovano jako rychle narstajici krevni ztréta,
kterd je klinicky odhadnuta na 1500 ml a vice
a kterd je spojena s rozvojem klinickych a/nebo
laboratornich zndmek tkanové hypoperfuze.
V praxi se s timto stavem muzeme setkat v po-
rodnictvi, kde mluvime o Zivot ohroZujicim pe-
ripartdinim krvdceni (PZOK). Az v 80% se jedna
o krvaceni pfi hypotonii/atonii délohy. Krvécenf
pfi vyvolaném syndromu diseminované intra-
vaskularni koagulace (DIC syndromu) je zde po-
mérné vzacné (2% z celkového poctu PZOK).
Konsenzualni postup nékolika odbornych spo-
le¢nostf je jiz publikovan v nasem pisemnictvi

(10). Pfi masivni ztraté krve je tfeba zabranit roz-
voji hemorrhagického Soku. Po Gvodnim podant
ndhradnich roztokd je to substituce erytrocytd
(hladinu hemoglobinu je tfeba udrzovat nad
70 g/1) a opakované podanikrevni plazmy (v po-
méru 1: 1, nebo 2: 1). Doporucovana je i substi-
tuce trombocytd (v poméru erytrocyty: plaz-
ma: trombocyty 4: 4: 1). Hypofibrinogenemie
je hrazena koncentréty fibrinogenu (pfi hladiné
fibrinogenu pod 1,5-2 g/I).V pfipadé nezvladnu-
tého krvaceni se podava i rekombinantni F Vlla.
S druhym typem ZOK se v praxi setkavé-
me u pacientd s rozsdhlym traumatem — jedna
se o tzv. akutni koagulopatii pfi traumatickém
Soku (11). Mechanizmus tohoto masivniho krva-
ceni po traumatu byl popsan teprve nedavno.
Po rozsahlém tkdriovém poranéni dochazi nej-
prve k reaktivnimu zvyseni koagulace s uvolné-
nim trombinu. Ten mimo jiné zvysené aktivuje
inhibitor koagulace PC, coZ vede k nasledné inhi-
bici aktivovanych faktor(i FVa a FVllla a ke zvysené
fibrinolytické aktivité. Mimo opatfeni uvedend pri
PZOK je zde proto doporuceno i podani antifibri-
nolytik (tranexamové kyseliny). Hyperfibrinolyzu je
dnes mozné rychle diagnostikovat pomoci uvede-
né tromboelastografie nebo pfistrojem Rotem®.

Piehledové cldnky

Prehled zékladnich laboratornich vysettent,
které mUzeme pouZit v praxi k rychlé orientaci
0 piiciné poruchy hemostazy, je uveden v tabulce 2.

Zaveér
Soucasné postupy diagnostiky a lécby poruch
srazZlivosti krve vyuZivajf stale vice moznosti sta-
noveni rychlé diagnézy u ldzka nemocného. Pro
peclivy rozbor viak bude tfeba rozvijet i jiné tech-
niky —imunochemické a cytologické s detekci mar-
ker( aktivace koagulace na povrchu destic¢ek nebo
jinych krevnich ¢astic a moznosti Upravy regulacnf
funkce cévniho endotelu, respektive jeho nitrocévni
vrsty glykokalix, kterd je v pfipadé hemoragického
Soku narusena (12). To samozfejmé pfinese i jiny po-
hled na jeho lé¢bu, veetné postupu pfi resuscitaci.
Podporeno projektem OPPK
CZ.2.16/3.1.00/24012 a vyzkumnym projektem
RVO-VFN64165.
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