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Arteridlni trombodza u desetileteé divky
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Prezentujeme zcela raritni pfipad desetileté pacientky, u které se vyskytla rozsahla tromboéza viech tfi bércovych tepen. Vzhledem ke kri-

syndromu a pozitivita anti ds-DNA protilatek, které by mohly svédcit pro rozvijejici se systémovy lupus erythematodes.

Kli¢ova slova: arterialni trombdza, antifosfolipidovy syndrom, amputace, hyperbaricka terapie.

Arterial thrombosis in 10-year old girl

Authors present rare case of extensive arterial thrombosis in 10 years old girl. Thrombotic occlusion of all tibial arteries did not respond to
any of antithrombotic and thrombolytic therapy and due to critical ischemia and related complications called for amputation of lower
limb below the knee within 10 days after admission to the hospital. Extensive investigation revealed antiphospholipid syndrome with
positivity of anti ds-DNA, anti cardiolipin and anti Beta-2 Glycoprotein-l antibodies as a reason for acute fulminant limb thretaning throm-

botic event on the background of incipient systemic lupus erythematosus.

Key words: arterial trombosis, antiphospholipid syndrome, amputation, hyperbaric therapy.

Vlastni pripad

Nase kazustika se tykd desetiletého dévcete
s negativni rodinnou z4téZi z hlediska autoimu-
nitnich onemocnéni nebo opakovanych abortd.
Do leto3niho roku nebyla vaznéji nemocna, v mi-
nulosti byla jednou hospitalizovana na détské
neurologii pro blokadu hrudni pétefe. Sest dni
pred pfijetim na nase oddéleni se divka uhodila
do palce levé nohy. Postupné doslo k vyraznému
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Obrdzek 1. Obtékany trombus

trombus

edému palce a ndrtu, noha zacala byt chladné
a lividni. Rodice pfikladali obklady, dostavala anal- phiANAnEl
\ arhenaigmarjs
getika, oboji zUstalo bez vétsiho efektu. Divka \ superfisinlly
byla vysetfena chirurgem, ktery stav hodnotil
jako distorzi, s negativnim rtg ndlezem. Nasledné
otok ustoupil, nart a prsty vsak zlstavaly bledé
a chladné. Silnd bolest nohy pfili$ nereagovala
na podavanianalgetik. Po 6 dnech od Urazu bylo  kdIni trombolyzu s pouzitim alteplazy a spaz-
Obrdzek 2. Okluze distalnich tepen

dévce pro podezieni na moznou cévni pficinu vy-
Setfeno dopplerometricky ve spadové nemocnici.
Byly zjistény uzavéry a. tibialis anterior, a. tibialis
posterior a a. fibularis. Pacientka byla odeslana
na nasi kliniku.

Angio CT potvrdilo uzavér vsech bércovych
arterif, subtrakéni angiografie vizualizovala navic
obtékany trombus v a. femoralis superficialis
(obrézek 1). Intervencni radiologové zavedli pfes
vneéjsi panevni tepnu katétr k aplikaci fibrinoly-
tika alteplazy. Nésledujici den jsme pozorovali
vymizeni trombu v arterii femoralis superficialis,
okluze bércovych tepen v distaInf tfetiné viak
pretrvavala (obrdzek 2). Opakované pokusy o lo-

molytickych infuzi (pfi kontinudInf heparinizaci)
nepfinesly zlepsenf. Divka trpéla silnymi klidovy-
mi bolestmi nereagujicimi na podavéani opio-
idd, proto byla zavedena poplitedlniischiadicka
blokdda s dobrym efektem. Ve snaze o zvyseni
oxygenace postizené tkané absolvovala kratce
|é¢bu v hyperbarické komore.

Pfes prolongovanou aplikaci altepldzy a po-
kusy o endovaskularni aspiraci trombU nedoslo
k rekanalizaci cév a pretrvavala kompletni oklu-
ze tepen. Proto byl proveden i pokus o kombi-
novany vykon s extrakci trombd z chirurgického
pfistupu cestou a. poplitea. Ani tento zasah ne-
pfines| Uspéch. Po Ctyfech dnech od piijeti byla
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Tabulka 1. Kritéria SLE

motylovity exantém tvar

diskoidni rash

erytematozni vyvysené skvrny na tvafi

fotosenzitivita

erytém po slune¢nim zarenf

nosooralni ulcerace obvykle nebolestivé

artritida

postihuje 2 a vice kloubt

serozitida

pleuritida, perikarditida

postizeni ledvin proteinurie

neurologické poruchy kiece, psychoza

hematologické postizeni

anémie, leukopenie, trombocytopenie

imunologické poruchy

pozitivita anti-dsDNA, anti-Sm, pozitivita antifosfolipidovych protilatek

antinukledrni protilatky

patrnd pocinajici nekréza dvou prstl a chodidla
(obréazek 3). Distalni tfetina bérce a chodidlo mé-
ly lividni zbarveni s mapovitymi okrsky vybledu
na palci. Veskeré snahy o zprichodnéni tepen z8-
staly nelspésné, navic doslo k alteraci celkového
stavu (febrilie, elevace CRP na 222). Bylijsme nuceni
piistoupit k amputaci levé dolnf koncetiny v polo-
viné bérce, a to 10 dniod zacatku potizi (obrazek 4).

V dalsim priibéhu se pahyl Spatné hojil, rdna
zacala secernovat, coz jesté zhorsil pad z postele.
Dojdlo k uvolnéni stehu a pahyl musel byt opét
revidovan, hrozila vy3si amputace. Po exkochle-
aci rany divka opét pokracovala v terapii v hy-
perbarické komore. Absolvovala 18 sezeni, které
v této fazi pfispély k dobrému hojent. Pacientka
intenzivné rehabilitovala. Po ukonceni hyperba-
rické terapie jsme zahdjili warfarinizaci s cilovym
INR 3-4, souc¢asné byla podavéana antiagregac-
ni terapie anopyrinem.

Divka slozitou zZivotni situaci zvlddala obtiz-
né, byla Uzkostna, trpéla ¢astymi vykyvy nalad,
chovéni mélo az charakter posttraumatické stre-
sové poruchy. Casté pohovory s psychologem
a psychiatrem a medikamentézni lé¢ba pfinesly
Zlepseni stavu.

Paralelné jsme patrali po pficiné této
zdvazné a u déti velmi vzacné arteridini trom-
bézy. Zjistili jsme vyznamnd trombofilni rizika:
pozitivitu antikardiolipinovych protildtek (ACLA)
v IgG ilgM, pozitivitu protildtek proti B -gly-
koproteinu. Vyznamnym nélezem byla také
pozitivita ANA protildtek (zrnity/homogen-
nityp IF) a protilatek proti ds-DNA, histonim
a nukleozomtm. Divka je nositelkou hetero-
zygotni formy genu PAI (marker aterotrom-
bézy). Ostatni trombofilni markery (FV Leiden
[G16 91A], F I [G20210A], deficit antitrombinu,
lipoprotein(a), hladina homocysteninu, proteinu
S a G, koagulacnich faktor() byly negativni.

Na zakladé téchto poznatkl jsme vyslovili
podezfen( na systémovy lupus erythematodes
(SLE). Akutnim potizim oviem nepiedchazely

74dné kozni projevy SLE ani kloubni potize (kromé
blokddy Th pétefe). Pacientka neméla projevy
serozitidy nebo postizeni ledvin (proteinurie
ve sbérech moci/24h negat), nezaznamenali
jsme ani hematologické projevy (hemolytickou
anémii, trombocytopenii, leuko- ¢i lymfopenii).
Nevyskytovaly se u ni zddné zaZivaci potize, ne-
zhubla, neméla lymfadenopatii. Nejevila zadné
neurologické ¢i psychiatrické priznaky, rovnéz
neméla celkové priznaky nejasnych horecek.
Paraklinicka vysetieni (o¢ni, UZ bficha, rtg-SP,
ORL vysetfeni) byly bez patologie. Kardiologické
vysetieni vyloucilo defekt siiového septa, jako
vedlejsi ndlez byly popsany atypické tramciny
v levé komore. V objektivnim nalezu nejevila pa-
cientka zndmky kloubniho zanétu ani hepato- ¢i
splenomegalie. Nezaznamenali jsme zadné koznf
zmeény ¢i otoky.

Pro pfipadny systémovy lupus erythema-
todes by mohl svédcit vysledek histologického
vysetfeni amputétu, ve kterém jsou popsané
zmeény odpovidajici této diagndze (obrazek 5).

Pacientka tedy nyni nenaplhuje diag-
nosticka kritéria pro SLE (tabulka 1) (1). Jedna
se nejpravdépodobnéji o sekundarni antifosfo-
lipidovy syndrom pfi mozném incipientnim SLE
(dosud jsou pozitivni 2 kritéria z 11 — pozitivita
ANA protildtek a ds-DNA protilatek).

Divka ma vyrobenou protézu a zlstava
nadale ve sledovani détského revmatologa,
hematologa a ortopeda. Pro pretrvavajici
vysoké riziko recidivy trombdzy je zatim v pldnu
celozivotni antikoagula¢ni a antiagrega¢ni lécba.
Vzhledem k véku se vsak toto doporuceni mize
v budoucnu zmeénit.

Diskuze

Antifosfolipidovy syndrom (APS) je auto-
imunitni onemocnénti, které je charakterizové-
no pfitomnosti antifosfolipidovych protilatek,
s rlznymi klinickymi projevy, z nichz nejcastéjsi
je arteridInf nebo vendzni trombdza. MZe se ta-
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Obrdzek 3. Ischemické zmény

Obrdzek 5. Histologie

ké projevovat opakovanymi potraty, trombo-
cytopenii, livedem reticularis ¢i neurologickou
symptomatologif (2).

Antifosfolipidové protilatky jsou namiteny
proti fosfolipiddim nebo bilkovindm vézanym
na fosfolipidy v bunécnych membranach. Podle



laboratorni metodiky je rozdélujeme na: 1. lupus
antikoagulans — stanovovany koagula¢nimi testy,
2. kardiolipinové protildtky (ACLA), B -glykoprotei-
nové ajiné protildtky — stanovované metodou
ELISA (3).

Prestoze jsou tyto protilatky ddlezité ke sta-
noveni diagndzy APS, nemusf mit jejich samotna
pfitomnost zadny klinicky vyznam. Lupus anti-
koagulans se mUze objevovat pfechodné, napr.
pti akutné probihajicim infektu. O APS mluvime
pouze za pritomnosti klinickych projev( (3).

Antifosfolipidové protildtky byly poprvé
identifikovany u pacientd se systémovym lu-
pusem, odkud pochdzf jejich ndzev lupus anti-
koagulans. Toto oznaceni je oviem matouci.
Jednak vétsina pacientl s pozitivnimi antifos-
folipidovymi protildtkami neonemocni systé-
movym lupusem erythematodes (SLE), jednak
nejde o antikoagula¢ni faktory, ale naopak
o protildtky, které maji trombogenni vlastnos-
ti. Antikoagulacné se projevuji pouze in vitro,
a to tim, Ze v nékterych laboratornich testech
prodluzuji APTT (vazbou na fosfolipidy pouzi-
vané v indukci koagulace).

Hlavnim klinickym projevem APS je trom-
bdza, a to jak spontanni, tak vyvoland néjakym
spoustécim mechanizmem (stéza krve, trauma,
operace, oralni kontraceptiva, dédi¢na trombo-
filie). U détskych pacientl jde nej¢astéji o hlu-
bokou zilnf trombdzu dolnich koncetin, Casta
jeitrombdza Zilnich splavl. Arteridlni trombdza

se vétsinou projevuje jako cévni mozkova pfi-
hoda (4).

Systémovy lupus erythematodes se vyvine
u vysokého procenta déti s APS, hovotime pak
o sekundarnim antifosfolipidovém syndromu.
Neni-li prokdzana souvislost s autoimunitnim
nebo jinym revmatickym onemocnénim, jedna
se 0 APS primarni.

Katastroficky APS je zdvaznd forma one-
mocnéni, vedouci k multiorgdnovému selhanf
na zakladé okluze malych cév. Postihuje prede-
vsim pacienty se SLE a je indukovén infekcf, trau-
matem, léky nebo chirurgickym vykonem. Ma
vysokou mortalitu (4).

Zakladni lé¢bou antifosfolipidového
syndromu je antitrombotickd a antiagre-
gacni terapie. PfestoZe jde o imunologické
onemocneéni, podavajl se imunosupresiva
vyjimecné. Indikuji se v téch pfipadech, kdy
je antitromboticka lé¢ba nedostatecnd, napf.
pfi katastrofickém APS.

Samotnd pfitomnost antifosfolipidovych
protilatek (bez pfitomnosti APS) bézné anti-
trombotickou |é¢bu nevyzaduje.

Zavér

U déti predstavuje arteridIni trombdza mi-
moradné raritni situaci, pfi niz by se vzdy mélo
myslet na pritomnost lupus antikoagulans, resp.
antifosfolipidového syndromu. A to i v pfipa-
dé, Ze existujf jiné lépe zndmé predisponujicf
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faktory. Tromboticka okluze takového rozsahu
vznikd obvykle kumulaci vétsiho poctu riziko-
vych faktord. Ve svém sdéleni chceme poukazat
na rychly a dramaticky prdbéh, ktery si vyzadal
amputaci koncetiny. Naddle zlstava otazkou,
zda se u divky rozvine systémovy lupus erythe-
matodes, jehoz Ctyfi kritéria zatim nenaplnila.
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