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CAPS katastrofický antifosfolipidový syndrom

• závažný „hematologický“ syndrom
• mortalita 30 - 50 % 

• vzácný výskyt 
mezinárodní "CAPS Registry 2000" 

• multioborový přístup



Charakteristika CAPS 

• velmi agresivní klinická varianta antifosfolipidového
syndromu (APS) 

• více trombotických projevů současně v krátkém 
časovém období

• Ronald A. Asherson, 1992
• termín katastrofický APS (Ashersonův syndrom)



Antifosfolipidový syndrom (APS) 

• 1983 Graham Hughes (Hughesův syndrom)
• 1999 - 2006 Sapporo/Sydney kritéria
• přesně definovaná klinicko-patologická  

jednotka 
• splnění současně  minimálně:

jedno klinické a jedno laboratorní kritérium        
perzistence APA 

London Lupus center



Diagnostická kritéria APS 
• systémové autoimunitní onemocnění charakterizované rozvojem trombotických příhod 

anebo těhotenských komplikací v přítomnosti antifosfolipidových protilátek
• „trombotický“ APS/„porodnický“ APS
• podmínka: perzistence APA, resp. jejich opakovaná detekce v intervalu alespoň 12 týdnů

Bulíková, 2022



2013: mezioborová a mezinárodní spolupráce
vztah COVID-19  a APA (vysoká manifestace žilního

tromboembolismu) 

Nová kritéria pro definitivní dg APS? 

aktuální informace z literatury
Marchandot, 2020



Patofyziologie APS 
Předmět zkoumání
• protrombotický účinek

• přímá aktivace neuronu, přímé ovlivnění syncicio-trofoblastu, ovlivnění  destičkových 
glykoproteinů…. 

Bulíková, 2022

Pacient s APS: 
 trombóza se nerozvine ?
 jediná trombotická příhoda ?
 < 1 % pacientů s APS: mnohočetná vaskulární okluze, malé cévy, krátké časové období,  více míst



CAPS - diagnostická kritéria 

• náhlý rozvoj MODS z mikrocirkulační zrychlené a rozšířené žilní a tepenné trombózy 
spojené s antifosfolipidovými protilátkami

• trombóza postihuje predominantně drobné cévy

postižení tří nebo více orgánů, systémů nebo tkání

laboratorní potvrzení trvalé přítomnosti 
antifosfolipidových protilátek

vývoj klinické manifestace současně nebo za méně 
než týden

potvrzení histopatologie okluze malých cév alespoň 
v jednom orgánu nebo tkáni

Definitivní CAPS = všechna čtyři kritéria

Pravděpodobný CAPS
 čtyři kritéria (dva orgány/systémy)
 čtyři kritéria (předčasného úmrtí)
 tři kritéria (nelze provést patologické potvrzení)
 čtyři kritéria (rozvoj třetí příhody během 1-4 týdnů 

navzdory antikoagulaci)



CAPS registr
Infekce  (49 %) plíce, moč, kůže, GIT  (děti,  G-bakterie) 

chirurgické zákroky/ trauma (17%)

Malignita (16%) dospělí

Zvláště hematologické: Hodgkinův a non-Hodgkinův lymfom, akutní 
lymfocytární leukémie, angiocentrický lymfom, chronický lymfom

Solidní nádory: nejčastěji adenokarcinom plic nebo tlustého střeva

Vysazení antikoagulace/subterapeutická antikoagulace (8%)

Těhotenské komplikace nebo zahájení užívání perorální 
antikoncepce (8 %)

HELLP syndrom

Placentární infarkt

Pánevní trombóza

Léky (5%)

Vzplanutí základního autoimunitního onemocnění (lupus) (3 %)

• ženy 70 %
• průměrný věk 39 let
• 50 % v předchorobí  žádné jiné klinické 

projevy 
• 30 % systémový lupus erythematodes

(SLE) 
• identifikace spouštěče:  50 %



CAPS orgánové postižení

56% mozek: encefalopatie, CMP, koma

• ostatní: GIT,  slezina, nadledviny, pankreas, sítnice a kostní dřeň

• 53% srdce: srdeční selhání a infarkt myokardu, chlopenní srdeční vada 

55% plíce: ARDS, plicní embolie, DAH

74 % ledviny

• akutní poškození ledvin

• hypertenze (důsledek renovaskulární okluze)

• proteinurie (>500 mg/24 hodin)

• biopsie: trombotická mikroangiopatie, lupusová
nefritida

• 45% kůže: livedo retikularis, kožní nekrózy, vředy, digitální ischemie



CAPS laboratorní testy

Testy na APS

 antikardiolipinové protilátky (IgG & IgM) 

 anti-beta-2-glykoprotein typu I (IgG a IgM)

 lupus antikoagulans
Pozitivní  i u jiných stavů, které způsobují poškození endotelu 
(např. sepse). Pouhá přítomnost antifosfolipidových protilátek 
tedy nestanoví diagnózu.

akutní porucha koagulace

 trombocytopenie (60%)

mikroangiopatická hemolytická anémie (20%)
• ↑ ↑ LDH, ↓ haptoglobin,  schistocyty

 diseminovaná intravaskulární koagulace (~25 %)

 prodloužení PTT (SLE)

SIRS

• feritin >1 000 ng/ml



CAPS diferenciální diagnostika
• mikroangiopatická hemolytická anémie

 trombotická trombocytopenická purpura (TTP)

 hemolyticko-uremický syndrom (HUS) a atypický 
HUS

 heparinem indukovaná trombocytopenie (HIT)

 diseminovaná intravaskulární koagulace (DIC) s 
purpura fulminans

mikroangiopatické syndromy související s léky

 diseminovaná malignita

• sepse

• vaskulitida

• endokarditida

• adrenální insuficience

• HELLP



CAPS terapie
• Podpůrná:

 identifikace a ošetření spouštěcí příčiny (ATB, 
amputace..)

 vyhnutí se trombotickým rizikovým faktorům 
(operace..)

 UPV, hemodialýza…

• Specifická

• v refrakterních případech: rituximab nebo ekulizumab

• v případech CAPS u pacientů se SLE:  cyklofosfamid

• heparin → LMWH → warfarin

(NOAC se nedoporučují)

• i.v.  pulzy methylprednisolonu 500-1000 mg / den po 
dobu 1-3 dnů

• Plazmaferéza
• přednost u pacientů s mikroangiopatickou

hemolytickou anémií nebo renální dysfunkcí 
(vzhledem k riziku poškození ledvin při IVIG)

• IVIG
• přednost u pacientů s CAPS s imunitní 

trombocytopenií
• 0,4 g/kg/den po dobu pěti dnů nebo 

1 g/kg/den po dobu dvou dnů

léčba první linie je trojkombinovaná terapie

(zlepšuje přežití pacientů o 45 %):

1. antikoagulace

2. kortikosteroidy

3. výměna plazmy a/nebo intravenózní imunoglobuliny



Kasuistika

• 37 let, žena,  léčená pro APS 14 let
• hospitalizace KARIM IX/X/2022 s CAPS, DAH, postižením ledvin,  trombotickými komplikacemi a 

trombocytopenií, infekční komplikace v důsledku dlouhodobé imunosuprese (Covid,  invazivní plicní aspergilóza 
s dutinovou formací pravé plíce)

• opakovaně hospitalizována ve FN Brno (IHOK, KNPT, IGEK, GPK), léčba hematologická

• navzdory imunosupresivní terapii (kortikoidy, IVIG, rituximab, mykofenolát, cyklofosfamid), eculizumab a 
plazmaferézy stále častěji ataky CAPS, léčba vyčerpaná

• velmi komplikovaný průběh onemocnění
• exitus letalis na multiorgánové selhání při katastrofickém antifosfolipidovém syndromu a infekčních 

komplikacích 22.10.2022

.                                          



Kasuistika

Antifosfolipidový syndrom, dg. 7/2008                                  

- lupus antikoagulans + antibeta-2-GPI IgG, IgM + ACLA IgG, IgM, IgA

„triple positivity“

- antitrombotická profylaxe warfarinem, LMWH + ASA v graviditě        

- 9.8.2011 císařský řez pro eklampsii s hypertenzí, následně rozvoj   

katastrofického antifosfolipidového syndromu s trombocytopenií a   

orgánovým postižením (plíce, ledviny, oko, kůže)                    

- od 8/2011 kortikoterapie, 5x velkoobjemová TPE 17.- 21.8.2011      

- 10/2015 recidiva po abortu s trombocytopenií a orgánovým postižením 

- od 15.10.2015 imunosuprese Kiovig (2x1g/kg) + kortikoterapie

APL skore 62 bodů, vysoké riziko trombózy                           

- st.p. opak. trombozách DKK, stp. iCMP, vaskulitické COM             

- 23.8.2018 podání 1. pulzu cyklofosfamidu 500 mg i.v.               

- 24.- 26.8.2018 aplikovány pulzy KS                                 

- 28.8.- 31.8.2018 terap. plazmaferéza                                

- 11.-12.9.2018 2. pulz cyklofosfamidu 800 mg i.v., ukončeno pro    

inefektivitu

- 10/2018 - aplikace Mabhtera 1000mg (11.10. a 25.10.2018)           

- ukončeno v 11/2018 pro neefektivitu                                

- 11/2018 hemoragická alveolitida dle BSK, vysoká hladina APLA -

TPE od 16.11.2018                                                  

- 2/2019 kombinovaná imunosuprese Cell Cept + Prednison

7/2020 progrese bilat. plicních infiltrátů dle CT                   

- imunosuprese KIOVIG á 4 týdny - poslední 23.11.2021, poté pokračují 

kortikoidy, Cell-Cept

- od 03.05.2022 2. cyklus biol. léčby Rituximab

- 10.5.2022 recid. DAH, rozvoj katastrofického antifosfolipidového sy.

od 12.5. pulz kortikoidů Solu-medrol 125 mg, od 16.5. - 19.5. 80 mg

+ 5x TPE od 15.5.2022                                               

- od 20.5.22 navrácena chronická dávka Prednison 15 mg denně          

- 25.5.2022 recidiva DAH, pulz Solu-medrol, 26.5.2022 KIOVIG, 27.5.202ł

Rituximab, 9.6.2022 Rituximab

- od 30.5.2022 udržovací dávka Prednison 1mg/kg                      

- 16.6.22 podání Kiovigu 80g i.v.                                     

- od 13.7.2022 eculizumab, ukončeno pro neefektivitu                 

- 14.-18.9. denně TPE s efektem                                       

- 9/2022 PD - k opětovným plazmaferózám

- plasmaferéza (TPE) - třetí cyklus 5. - 9.10.



Kasuistika

St.p. opak. trombozách DKK         

St.p. recidivující trombembolii

St.p. implantaci kaválního filtru dne 19.6.2018, tromboza
v.femoralis (30.5.2018), minim. rekanalizace

Recid. DAH, rozvoj CAPS           

Trombocytopenie a anemie při zákl. onemocnění                          

Recidivující plicní infiltráty při zákl. onemocnění                    

AV shunt k plánovaným TPE 10.6.2022                                    

- 9/2022 trombóza shuntu, dle chirurga bez možnosti    

opětovné funkčnostł

Recidivující herpes labialis a herp. stomatitida 9/2018 a 
6/2022      

St.p. herpes zoster thoracis l.sin 5/2015                              

Periferní žilní insuficience - ven. port (v. jug. int. dx. 
17.6.2022)

Arteriální hypertenze                                                 

Cévní onemocnění mozku  - 12.10.2015 ischemický iktus 
v povodí ACI l. dx

- klinicky frustní levostranná hemiparéza

- 15.10.2015 MRI - vaskulitida ACM l.dx., ischemie F-T-P 
l.dx.        

- st.p. subdurálním nitkovitém hematomu dx. 7.6.2018 -
konz. postup

Hyperlipidémie, bez medikace pro hepatotoxicitu statinu, 
dg. 10/2015  

Mitrální regurgitace I. st. (ECHO 5/20)                                

CHRI

Uterus myomatosus

Oválné ložisko velikosti 17 mm levého prsu dle CT 
1/2019, stac. 10/22 

Umbilikální hernie                                                    

HyperurikemieI



Virová pneumonie, etiolog. agens SARS-COV-2                           

- PCR pozit od 20.9.2022  - remdesivir terapeuticky 9/2022           

- izolace ukončena 9.10.2022                                          

- st.p. COVID-19 pneumonii 11/2020, 1/2021, 2/2022                    

Trombocytopenie G4 při základ. onem., ADAMS 13 v normě (107%)         

- progrese trombocytopenie s krvácivými projevy - nutnost aplikace  trombonáplavů opakovaně

Neutropenie G2 11.10.2022 při zákl. onem.                             

Progrese CHRI, CKD-EPI 0,25 - při základním onem., v. s. podíl polékový (ATB, remdesivir)                                                  
- stp. akutní HD dne 21.10.2022                                       
Těžká metabolická acidóza při progresi CHRI                            

Akutní hypoxemické respir. selhání                                     

- HFNO  1.-10.10.2022,  20.-22.10.

- oxygenoterapie 10.-20.10.2022                                                

Invazivní aspergilóza - dutinová formace pravé plíce (S6)             

CMV infekce - cytomegalovirus 4282  IU/ml                             

- Th valganciclovir v redukované dávce od 11.10.2022                        

Bakteriální infekt DCD, etio: E. faecium, 1.10. eskalace na 
linezolid + meropenem, ukončeno 7.10.                                          



Epidemiologie (→ 50 % pacientů)

Anamnéza antifosfolipidového syndromu

Anamnéza onemocnění pojivové tkáně (zvláště lupus)

Anamnéza potratu, HŽT, PE

Laboratoř
Antifosfolipidové protilátky (nejsou hned k dispozici)
Trombocytopenie → 60 %
Mikroangiopatická hemolytická anémie (mírná) → 20%
Disseminovaná intravaskulární koagulace → 25%
Ferritin > 1,000 ng/ml

Klinický obraz
Multiorgánové selhání (ledviny > plíce > neuro >  srdce)
Kožní manifestace: livedo reticularis

nekróza kůže, gangréna prstů

Trigger (→ 50 % pacientů)
Infekce
Operace/trauma
Malignita
Odejmutí / nedostatečná antikoagulace
Těhotenství/zahájení perorální antikoncepce
Vzplanutí autoimunní choroby

CAPS
= vzácná příčina MOF 
(záměna za sepsi, 
srdeční selhání) 

Gumulec, 2022

Vodítka:



Nevysvětlený rychlý rozvoj
(multi)orgánového selhání, zvláště u pacientů s anamnézou

žilních nebo tepenných trombóz a/nebo se známou přítomností
antifosfolipidových protilátek má vést k podezření na CAPS.

Děkuji za pozornost

Gumulec, 2022
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