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Hlavní téma

Zoznam skratiek
ARZ – akútne renálne zlyhanie

CCD – central core disease

CK – kreatínkináza

DIC – diseminovaná intravaskulárna koakulopatia

MH – malígna hypertermia

RYR – ryanodínový receptor

Úvod
Rhabdomyolýza predstavuje syndróm 

deštrukcie alebo dezintegrácie priečne pru-

hovaného svalstva rôznej etiológie. Rozpad 

a nekróza svalstva pri rhabdomyolýze spôsobu-

je prienik intracelulárnych svalových substancií 

do cirkulácie a extracelulárnej tekutiny. Klinický 

obraz rhabdomyolýzy sa môže prejavovať va-

riabilne od asymptomatických stavov so zvý-

šenou hladinou kreatínkinázy (CK) v sére až po 

život ohrozujúce stavy spojené s extrémnym 

zvýšením CK, myoglobínu, dysbalanciou iónov, 

akútnym renálnym zlyhaním (ARZ) a disemi-

novanou intravaskulárnou koaguláciou (DIC). 

Hlavnými klinickými prejavmi rhabdomyolýzy 

sú svalová slabosť, myalgie a moč farby tma-

vého čaju. Rhabdomyolýza je bežne združená 

s myoglobínúriou, ktorá v ťažkých prípadoch 

vyúsťuje do akútnej renálnej insuficiencie so 

život ohrozujúcim metabolickým rozvratom. 

Myoglobínúria sa niekedy používa ako synony-

mum rhabdomyolýzy, hoci predstavuje dôsle-

dok rhabdomyolýzy. Cieľom článku je poukázať 

na heterogénnu etiológiu rhabdomyolýzy, na 

jej relatívne uniformnú patofyziológiu, klinické 

a laboratórne prejavy, možnosti jej diagnostiky 

a na základné princípy terapeutického manaž-

mentu rhabdomyolýzy.

Etiopatogenéza rhabdomyolýzy
Rhabdomyolýzu spôsobuje množstvo prí-

čin, ktoré vedú k narušeniu integrity svalových 

membrán a štruktúr svalových vlákien. Niekedy 

je možné príčinu rhabdomyolýzy ľahko iden-

tifikovať, v niektorých prípadoch však ostáva 

etiológia rhabdomyolýzy nejasná.

Z  etiopatogenetického hľadiska možno 

rhabdomyolýzy rozdeľovať do 3 skupín (Cevellin 

et al., 2010; Chatzisisis et al., 2008; Huerta-Alardin 

et al., 2005; Špalek et al., 2011):
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Rhabdomyolysis

Rhabdomyolysis, a syndrome of skeletal muscle breakdown with leakage of muscle contents, is frequently accompanied by myoglobinu-

ria, and if sufficiently severe, acute renal failure with potentially life-threatening metabolic derangements may ensue. Rhabdomyolysis 

is caused by a diverse spectrum of inherited and acquired disorders affecting muscle membranes, membrane ion channels and muscle 

energy supply. The commmon final pathophysiological mechanisms of all causes of rhabdomyolysis is an uncontrolled rise in free intra-

cellular calcium and activation of calcium-dependent proteases leading to destruction of myofibrils and lysosomal digestion of muscle 

fiber contents. Recent advances in molecular genetics and muscle enzyme histochemistry may enable a specific metabolic diagnosis in 

many patients with idiopathic recurrent rhabdomyolysis. Muscle weakness, myalgias and dark, tea-colored urine are the main clinical 

manifestations. The most sensitive laboratory finding of muscle injury is an elevated plasma creatine kinase level. The severe life-thre-

atening conditions of rhabdomyolysis are associated with extreme elevations in creatine kinase, electrolyte imbalance, myoglobinuria, 

acute renal failure and disseminated intravascular coagulation. The management of patients in acute phase of rhabdomyolysis is governed 

by renal and metabolic consequences of myoglobinuria and requires early vigorous hydration. After the metabolic syndrome has been 

corrected, triggering factors and predisposing conditions should be investigated in all cases of rhabdomyolysis. 
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 získané rhabdomyolýzy

 geneticky podmienené rhabdomyolýzy

 idiopatické rhabdomyolýzy

Získané rhabdomyolýzy predstavujú naj-

častejšie formy rhabdomyolýzy, ich príčiny sú 

uvedené v tabuľke 1. V dospelom veku bývajú 

pri vzniku rhabdomyolýzy relatívne najčastej-

šie priamymi alebo spoluuplatňujúcimi sa fak-

tormi toxíny (alkohol, amfetamíny, kokain, atď) 

a farmaká (statíny, benzodiazepíny, barbituráty, 

anticholinergiká, atď). Pri vzniku rhabdomyolýzy 

sa spoluuplatňujú mechanizmus pôsobenia toxí-

nov a farmák, genetická vnímavosť, komorbidita 

a súčasné používanie iných liekov (Coco a Klasner, 

2004; Lyoo a Lee, 2011; Marot et al., 2011).

Toxínmi alebo farmakami indukované rhab-

domyolýzy je potrebné odlíšiť od prípadov, pri 

ktorých toxíny alebo farmaká viedli k prolongova-

nej kóme a imobilite s pretrvávajúcou kompresiou 

svalov, ich ischémiou a nekrózou (Cervellin et al., 

2010; Warren et al., 2002). Týmto mechanizmom 

môže vzniknúť rhabdomyolýza aj pri prolongo-

vanej imobilite pri Parkinsonovej chorobe.

Trauma a kompresia svalov, obvzlášť crush 

syndróm, spôsobujú rhabdomyolýzu najmä 

mechanickou deštrukciou svalového tkaniva 

a predstavujú najčastejšiu morbiditu a morta-

litu prírodných katastrof (Chatzizis et al., 2008; 

Huerta-Alardin et al., 2005).

Získané rhabdomyolýzy môžu spôsobovať 

aj metabolické príčiny (hypokaliémia, hyperos-

molárne stavy, diabetická ketoacidóza, atď) a is-

chémia svalov (arteriálna oklúzia, kompartment 

syndróm, DIC). Teplotné extrémy môžu vyvo-

lávať závažné svalové poškodenia. Kritickou 

hranicou tzv. termálneho maxima pre ľudské 

telo je teplota 42 st. Celzia. Pri tejto a najmä pri 

vyšších teplotách dochádza k celulárnej deštruk-

cii. Príčinami excesívneho zvýšenia teploty sú 

úpal (heat stroke), malígna hypertermia (MH) 

a neuroleptický malígny syndróm (Khan, 2009; 

Cervellin et al., 2010).

Pre neurológa sú v klinickej praxi veľkou, 

hoci zriedkavou výzvou rhabdomyolýzy, ktoré 

vznikajú na podklade primárnych alebo sekun-

dárnych myogénnych ochorení, resp. porúch. 

Rhabdomyolýzy vznikajúce na podklade myo-

génnych lézií sa podľa etiopatogenézy delia do 3 

skupín – viď tabuľka 2 (Chatzizisis et al., 2008; Khan 

2009; Špalek et al., 2011; Warren et al., 2002). Prvú 

skupinu tvoria hereditárne myopatie, ku ktorým 

patria dedičné metabolické myopatie, asociácia 

rhabdomyolýzy s dystrofinopatiami a myopa-

tie s vnímavosťou ku vzniku MH. Druhú skupinu 

tvoria idiopatické recidivujúce rhabdomyolý-

zy – familiárna idiopatická rhabdomyolýza s au-

tozomálne recesívnou dedičnosťou a sporadická 

idiopatická recidivujúca rhabdomyolýza. Do tretej 

skupiny patria autoimunitné a infekčné zápalové 

myopatie. Akútne formy autoimunitných myozitíd 

(polymyozitída, dermatomyozitída, vaskulitídy, 

paraneoplastická nekrotizujúca myopatia) môžu 

spôsobovať závažné sekundárne rhabdomyolýzy 

s vitálnym ohrozením pacientov. Spektrum bak-

teriálnych a vírusových agens schopných vyvolať 

rhabdomyolýzu je značne široké, ale v klinickej 

praxi spôsobujú rhabdomyolýzu vzácne.

Patofyziológia rhabdomyolýzy
Pri všetkých príčinach rhabdomyolýzy do-

chádza k poškodeniu sarkolemy, k zlyhaniu 

energetického prísunu do vnútra svalovej bunky 

a k zlyhaniu regulácie voľného sarkoplazmatického 

kalcia. Spoločným terminálnym patofyziologickým 

mechanizmom všetkých príčin rhabdomyolýzy je 

nekontrolovaný vzostup voľného intracelulárneho 

kalcia (Bednařík, 2001; Cervellin et al., 2008; Huerta-

Alardin et al., 2005; Khan, 2009). Vzostup intracelu-

lárneho kalcia vedie k aktivácii kalcium-dependent-

ných proteáz, ktoré spôsobujú deštrukciu myofibríl, 

cytoskeletálnych a membránových proteínov. 

Dochádza aj k lyzozomálnej aktivácii s digesciou 

obsahu svalových vlákien. Dezintegrácia svalových 

buniek vedie k uvoľňovaniu intracelulárneho obsa-

hu včítane CK, myoglobínu, kreatinínu, urey, kália 

a ďalších svalových enzýmov – aminotransferáz, 

aldolázy a laktátdehydrogenázy.

Tabulka 1. Získané rhabdomyolýzy

 Excesívna svalová aktivita (energetické vyčerpanie svalu)
„pochodová myoglobínúria“, status epilepticus, delírium, tetanus, dystónia, prolongovaný myoklonus, 

chorea, neuromyotónia

 Traumy svalov, crush syndróm

 Prolongovaná imobilita
kóma, Parkinsonova choroba

 Svalová ischémia
arteriálna oklúzia, kompartment syndróm, diseminovaná intravaskulárna koagulácia

 Teplotné extrémy
hypertermia, výnimočne aj hypotermia

 Metabolické príčiny
hypokaliémia, diabetická ketoacidóza, hypofosfatémia, hypotyreoidizmus, renálna tubulárna acidóza, hy-

potyreóza,

 Toxíny a farmaká
alkohol, toluén, heroín, kokain, amfetamíny, LSD, niektoré hadie a hmyzie toxíny, opiáty; benzodiazepí-

ny, barbituráty, statíny, fibráty, anticholinergiká, sukcinylcholín, chinín, neuroleptiká; Serotonínergný syn-

dróm – extáza, amfetamíny, lítium, inhibítory MAO, inhibítory spätného vychytávania serotonínu, tricyk-

lické antidepresíva, tryptofan, venlafaxin; Malígny neuroleptický syndróm – vysadenie levodopy a agonis-

tov dopamínu, butyrofenóny, lítium, fenotiazíny;

 Infekcie
Vírusové – adenovírusy, enterovírusy, echovírusy, coxsackie, influenza A a B, Epstein-Barrovej vírus, vírus 

varicella-zoster, cytomegalovírus; Bakteriálne – Borrelia burgdorferi, streptokoky, staphylokoky, legionel-

la, Haemophilus influenzae, Escherichia coli, Salmonella typhi

 Autoimunitné svalové ochorenia 
polymyozitída, dermatomyozitída, vaskulitídy, paraneoplastická nekrotizujúca myopatia

Tabulka 2. Rhabdomyolýza – myogénne príčiny

A. Hereditárne myopatie

Dedičné metabolické myopatie

 deficity glykolytických enzýmov

 deficity glykogenolytických enzýmov

 poruchy oxidácie mastných kyselín

 poruchy mitochondriálneho respiračného reťazca

 deficit myoadenylát deaminázy

Asociácia rhabdomyolýzy s dystrofinopatiami

Myopatie s vnímavosťou k vzniku malígnej hypertermie

B. Idiopatické rhabdomyolýzy

 familiárna recidivujúca rhabdomyolýza s autozomálne recesívnou hereditou

 sporadická idiopatická recidivujúca rhabdomyolýza

C. Zápalové myopatie

 autoimunitné myozitídy

 vírusové a bakteriálne myozitídy
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Hypokaliémia zvyšuje riziko vzniku rhabdo-

myolýzy (Agrawal et al., 2006; Sosková et al., 2011). 

Pri hypokaliémii, a najmä pri chronickej hypokalié-

mii, bývajú často prítomné subklinické lézie svalov. 

Hypokaliémia depolarizuje svalové membrány, 

čo prispieva k ich poškodeniu. Hypokaliémia limi-

tuje vazodilatáciu vo svalovej mikrovaskulatúre. 

Preto jedinci s chronickou hypokaliémiou majú 

pri výraznej svalovej záťaži značné riziko vzniku 

rhabdomyolýzy. Vysoké riziko vývoja rhabdomyo-

lýzy pri veľkej fyzickej záťaži majú športovci, ktorí 

nadužívajú diuretiká (Huerta-Alardin et al., 2005).

V patogenéze rhabdomyolýzy so vznikom 

po nadmernej svalovej záťaži sa uplatňuje kom-

binácia mechanického a termického svalového 

poškodenia a deplécia adenozíntrifosfátu. Preto 

excesívna svalová aktivita pri ochoreniach ako sta-

tus epilepticus, myoklonus a ťažká dystónia môže 

viesť k vzniku rhabdomyolýzy (Cervellin et al., 2010; 

Huerta-Alardin et al., 2005; Lyoo a Lee, 2011).

Bez ohľadu na etiológiu, ťažká rhabdomyolýza 

spúšťa patologickú kaskádu, ktorá napokon vedie 

k akútnemu renálnemu zlyhaniu (Cervellin et al., 

2010; Chatzizisis et al., 2008; Khan, 2009; Warren et 

al., 2002). Základnými metabolickými komplikáci-

ami rhabdomyolýzy sú akútna tubulárna nekróza, 

hyperkaliémia, hypokalcémia (v neskorších štá-

diách hyperkalciémia s tkanivovými kalcifikátmi), 

hypofosfatémia a DIC. Metabolické dôsledky ťažkej 

rhabdomyolýzy bývajú bez dialýzy fatálne.

Klinický obraz a laboratórne nálezy
Klinická manifestácia rhabdomyolýzy je veľmi 

variabilná, závisí od rozsahu a intenzity poškode-

nia svalstva. Klinický obraz rhabdomyolýzy sa 

môže prejavovať od asymptomatických stavov 

so zvýšenou sérovou hladinou CK až po život 

ohrozujúce stavy spojené s extrémnym zvýšením 

CK, myoglobínu, dysbalanciou iónov, ARZ a DIC. 

Rhabdomyolýza podmienená akútnou nekrózou 

svalstva sa klinicky prejavuje svalovou slabos-

ťou, myalgiami a palpačnou bolestivosťou svalov 

(Bednařík, 2001; Chatzizisis et al., 2008, Huerta-

Alardin et al., 2005; Špalek, 2010). Klasickou mani-

festáciou rhabdomyolýzy je moč „farby tmavého 

čaju“ (obrázok 1). U ťažkých foriem rhabdomyolýzy 

bývajú prítomné opuchy svalov a postihnuté sva-

ly úplne strácajú hybné schopnosti. Najčastejšie 

postihnutými svalmi sú posturálne svaly stehien, 

svaly predkolení a paravertebrálne svalstvo. U pa-

cientov v bezvedomí pre rhadobmyolýzu svedčí 

palpačný nález indurácie končatinového svalstva 

(Khan, 2009). Rhabdomyolýza sa môže prejavovať 

aj celkovými príznakmi – horúčka, tachykardia, 

nausea a zvracanie.

Rhabdomyolýza môže spôsobovať celý rad 

komplikácií, ku ktorým patria hypovolémia, kom-

partment syndrómy na končatinách, arytmie, 

DIC, hepatálna dysfunkcia a ARZ (Cervellin et al., 

2010; Chatzizisis et al., 2008; Huerta-Alardin et al., 

2005; Kahn, 2009; Warren et al., 2002).

Pri vzniku rhabdomyolýzy sa môžu spolu-

uplatňovať viaceré provokačné a rizikové fakto-
ry. Patria sem veľká fyzická záťaž, interkurentné in-

fekcie, hladovanie, dehydratácia, komorbidita, uží-

vanie liekov (Chatzizisis et al., 2008; Huerta-Alardin 

et al., 2005; Khan, 2009; Špalek et al., 2011).

Najcitlivejším laboratórnym indikátorom 
svalového poškodenia je výška sérovej hladi-
ny CK. Zvýšenie CK 5-násobne nad hornú hra-

nicu normy svedčí už pre signifikantné svalové 

poškodenie (Huerta-Alardin et al., 2005; Khan, 

2009; Warren et al., 2002). Viaceré stavy rhabdo-

myolýzy môžu byť subklinické a detekovateľné 

len na základe zvýšenej hladiny CK.

Myoglobín má nižšiu molekulovú váhu (17500) 

ako CK (60 000), preto vzostup myoglobínu v sére 

predchádza vzostupu CK. Myoglobín má význam-

nú úlohu v transporte kyslíka z erytrocytov do 

svalových mitochondrií. Myoglobín sa nachá dza 

v sére voľne a je rýchlo vylučovaný močom. Pri 

exkrécii myoglobínu viac ako 5 ng/mol sa stáva 

moč vizuálne tmavo sfarbený, čo korešponduje 

s deštrukciou cca 100 g svalstva (Khan, 2009).

V sére sa zisťujú aj vysoké hladiny svalových 

aminotransferáz, laktátdehydrogenázy a aldolá-

zy. V úvode môže byť prítomná hypokaliémia, 

rýchlo však dochádza k vzostupu sérového kália, 

zisťuje sa hyperurikémia, hypofosfatémia, meta-

bolická (laktátová) acidóza, trombocytopénia 

a DIC. Pri ťažkých formách rhabdomyolýzy sú 

klinický obraz a laboratórne nálezy spoluurčo-

vané rozvojom akútnej renálnej insuficiencie 

a rozvojom metabolického rozvratu.

Diagnostika
Diagnostika samotnej rhabdomyolýzy 

na základe klinických a laboratórnych kritérií je 

relatívne jednoduchá (tabuľka 3). Diagnostické 

problémy nespôsobuje väčšina získaných foriem 

rhabdomyolýz, ich vonkajšie vyvolávajúce noxy 

sú obvykle dobre identifikovateľné (toxíny, farma-

ká, traumy, metabolické vplyvy, infekcie, atď).

Relatívne častou endokrinnou poruchou je 

hypotyreóza, ktorá sa môže klinicky manifesto-

vať oligosymptomaticky myopatiou a vzácne 

rhabdomyolýzou (Barahona et al., 2002; Chowta 

a Chowta, 2008). Prejavom hypotyreózy môže 

byť aj hypercholesterolémia. Ak v tomto prípade 

ostáva hypofunkcia štítnej žľazy nediagnostiko-

vaná a pacientom sa ordinujú statíny alebo fibrá-

ty, hrozí vznik kombinovanej hypotyreogénnej 

a statínovej myopatie, v najťažšom prípade až 

rhabdomyolýzy (Špalek, 2011a).

Etiopatogenetická diagnostika rhabdo-
myolýz u hereditárnych myopatií, idiopatických 

recidivujúcich rhabdomyolýz, u zápalových au-

toimunitných a infekčných myozitíd predstavuje 

zložitú problematiku.

Dedičné metabolické myopatie
Obvykle sa prejavujú opakovanými epizó-

dami rhabdomyolýzy (myoglobínúrie), ktoré sú 

hlavným príznakom narušeného svalového meta-

bolizmu. Manifestujú sa často už v detskom veku. 

Najčastejšie identifikovateľné enzymopatie, ktoré 

spôsobujú rhabdomyolýzy sú (Chatzizisis et al., 

2008; DiMauro et al., 2007; Laforet a Vianey-Saban, 

2010; Špalek et al., 2011, Warren et al., 2002):

Tabulka 3. Rhabdomyolýzy – diagnostika

A. Všeobecné diagnostické kritéria rhabdomylýzy

Klinické kritéria 

 svalová slabosť

 myalgie

 opuchy svalov

 palpačná bolestivosť svalov

 moč farby tmavého čaju

Laboratórne kritéria 

 hyperCKémia, hypermyoglobínémia

 myoglobínúria

 hyperkaliémia

 metabolická acidóza

 diseminovaná intravaskulárna koagulopatia

B. Špecifická diagnostika etiologických foriem 
rhabdomyolýzy

Identifikácia spúšťajúcich faktorov a predisponu-

júcich stavov

 užívanie liekov, expozícia toxínom

 preexistujúce hereditárne myopatie, komorbidita

 svalová záťaž, hladovanie, interkurentné infekcie

Neurologické, myologické vyšetrenie

EMG vyšetrenia

Biochemické a metabolické vyšetrenia

Enzymologické vyšetrenie

Svalová biopsia

DNA diagnostika

Obrázok 1. Rhabdomyolýza s myoglobínúriou – moč farby tmavého čaju
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 deficit svalovej fosforylázy (McArdleho cho-

roba)

 deficit svalovej fosfofruktázy (Taruiho cho-

roba)

 deficit karnitin-palmityl-transferázy

 deficit karnitinu

 deficit myoadenylát deaminázy

Recidivujúce rhabdomyolýzy pri vrodených 

metabolických myopatiách bývajú spúšťané urči-

tými vyvolávajúcimi faktormi. Najčastejší spúšťajúci 

faktor je svalová záťaž a interkurentné infekty. Hlad, 

nevhodná diéta vyvolávajú ataky rhabdomyolýzy 

pri deficite karnitin-palmityl-transferázy a deficite 

myoadenylát deaminázy. Pri deficite karnitin-pal-

mityl-transferázy vyvolávajú ataky rhabdomyolýzy 

aj interkurentné infekty. Diagnózu týchto ochorení 

defitívne potvrdí enzymologické vyšetrenie, pri 

známej génovej poruche aj DNA diagnostika.

Asociácia rhabdomyolýzy 
s dystrofi nopatiami

Dystrofinopatie predstavujú široké spek-

trum svalových ochorení (Gurnaney et al., 

2009; Špalek, 2011a; Tunteeratum et al., 2009). 

Fenotypicky najznámejšími manifestáciami sú 

Duchennova a Beckerova progresívna svalová 

dystrofia. Jedinými prejavmi dystrofinopatie, kto-

ré sa môžu manifestovať v každom veku u mu-

žov i žien, sú námahové myalgie a svalové kŕče, 

niekedy spojené s hyperCKémiou. Fenotypické 

prejavy klinickej manifestácie dystrofinopatií sú 

v tabuľke 4. Pre všetky formy dystrofinopatií je 

charakteristiký sklon k vzniku rhabdomyolýzy 

(Gurnaney et al., 2009; Tunteeratum et al., 2009). 

Na diagnózu niektorej z dystrofinopatií možno 

myslieť na základe klinického obrazu a výsledkov 

laboratórnych vyšetrení. Definitívne ju potvrdí 

imunohistochemické vyšetrenie zamerané na 

dystrofín a DNA diagnostika.

Myopatie s vnímavosťou k vzniku 
malígnej hypertermie

MH je vzácne farmakogenetické ochorenie 

priečne pruhovaného svalstva, pri ktorom vo-

latilné anestetiká a depolarizujúcuce myorela-

xanciá, najmä sukcinylcholin, spôsobujú výrazný 

vzostup voľného intracelulárneho kalcia jeho 

uvoľňovaním zo sarkoplazmatického retikula 

(Halsall a Robinson, 2009, Khan, 2009). Hlavná 

príčina ochorenia je porucha na úrovni ryano-

dinového receptoru (RYR1) v membráne sarko-

plazmatického retikula, ktorá spôsobuje zvýšené 

uvoľňovanie kalcia a súčasne aj poruchu jeho 

spätného vychytávania. V asociácii s MH bolo 

identifikovaných vyše 200 mutácií génu RYR1.

Prítomnosť génovej mutácie pre RYR1 bola 

zistená aj u kongenitálnej myopatie typu „cen-
tral core disease“ (CCD) – (Halsall a Robinson, 

2009; Dowling et al., 2011). CCD je alelickou vari-

antou MH, obe sú spôsobené mutáciou v RYR1. 

King-Denboroughov syndróm, ktorý je klinicky 

charakterizovaný triádou – dysmorfický habitus, 

myopatia a vnímavosť k MH, má tiež prítomnú 

génovú mutáciu RYR1 (Halsall a Robinson, 2009; 

Dowling et al., 2011).

Výrazný vzostup voľného intracelulárneho 

kalcia v svalových vláknach môže spôsobiť aj po-

rucha napäťovo-závislového kalciového kanála 

na úrovni dihydropyridínového receptoru, ktorá 

sa zistila u aj pacientov hypokaliemickou perio-
dickou paralýzou (Halsall a Robinson, 2009).

Zvýšená citlivosť k MH u niektorých ďalších 

svalových ochorení je diskutabilná (dystrofino-

patie, myotonické dystrofie, kongenitálne myo-

tónie). Podľa novších štúdií a literárnych zdelení 

sa u týchto ochorení nezistila zvýšená vnímavosť 

k MH (Gurnaney et al., 2009; Halsall a Robinson, 

2009). Všetky formy dystrofinopatií však majú 

charakteristický sklon k vzniku rhabdomyolýzy 

(Gurnaney et al., 2009; Tunteeratum et al., 2009). 

Problematika MH je veľmi komplexná a široká 

a vyžadovala by samostatný článok. Vzhľadom 

na fakt, že rhabdomyolýza je jedným z klinických 

prejavov manifestácie MH, bola do článku zara-

dená aspoň stručná zmienka o MH.

Klinickými prejavmi MH sú hypermetaboliz-

mus (najmä nadprodukcia CO
2
, laktátu a tepla), 

svalová rigidita a rhabdomyolýza. Tento stav bez 

včasnej a intenzívnej liečby vedie k myoglobínú-

rii, renálnemu zlyhaniu, metabolickej acidóze, 

DIC a končí letálne. V kauzálnej liečbe MH sa 

používa Dantrolen, ktorý blokuje uvoľňovanie 

kalcia zo sarkoplazmatického retikula a tým zni-

žuje intracelulárnu hladinu kalcia. Pre prognózu 

pacientov je rovnako významná aj energická 

intenzivistická a symptomatická liečba.

Presné stanovenie diagnózy pri suspekcii 

na MH je možné prostredníctvom in vitro kon-

trakčného testu (kofeín-halotanového) na vzor-

ke svalového tkaniva získaného biopsiou (Halsall 

a Robinson 2009). V ČR sa test realizuje v Národním 

centre pre diagnostiku maligní hypertermie, 

Anesteziologicko-resuscitační klinika, FN u  sv. 

Anny, Brno.

Idiopatické recidivujúce 
rhabdomyolýzy

Asi 40–50 % pacientov s recidivujúcou rhab-

domyolýzou nemá identifikovateľnú žiadnu prí-

činu. Idiopatické recidivujúce rhabdomyolýzy sa 

obvykle manifestujú v detskom veku a vyskytujú 

sa v dvoch formách (Huerta-Alardin et al., 2005; 

Špalek et al., 2011, Warren et al., 2002):

 Familiárna recidivujúca rhabdomyolýza 
s autozómovo recesívnou dedičnosťou
Táto forma rhabdomyolýzy okrem familiárne-

ho výskytu nemá žiadne špecifické klinické 

charakteristiky, resp. spúšťajúce faktory.

 Sporadická idiopatická recidivujúca rhab-
domyolýza
Podľa vyvolávajúcich príčin sa rozdeľuje do 

3 skupín:

 indukovaná námahou – najčastejšia for-

ma; mužské pohlavie je častejšie postih-

nuté ako ženské; ataky rhabdomyolýzy 

bývajú mierne

 indukovaná interkurentnými infekciami; 

postihuje rovnako obe pohlavia, manifes-

tuje sa v detskom veku; ataky bývajú ťažké, 

komplikované renálnym zlyhávaním

 indukované hladom; pravdepodobne sa 

vyskytuje u pacientov s neidentifikovateľný-

mi poruchami lipidového metabolizmu

Zápalové myopatie
Agresívny autoimunitný proces pri akút-

nych, resp. fulminantných formách polymyo-

Tabulka 4. Dystrofinopatie – klinická klasifikácia

Forma Vek pri vzniku Klinická manifestácia

Duchennova svalová dystrofia 3–5 rokov kačacia chôdza, časté pády, psedohypertrofie 

lýtok, bolesti v lýtkach, 30–50 % postihnutie in-

telektových funkcií

Beckerova svalová dystrofia 8–50+ rokov slabosť proximálneho svalstva, DK postihnuté 

> ako HK; slabosť a atrofie m. quadriceps

Dilatačná kardiomyopatia 

viazaná na X chromozóm

adolescencia/ 20 roky znížená tolerancia záťaže, námahové dyspnoe, 

opuchy DK

Námahové svalové kŕče, 

myalgie a zvýšená CK

každý vek - muži aj ženy námahové svalové kŕče, bolesti svalov, CK zvý-

šená alebo normálna

Ženy prenášačky každý vek Asymptomatické, izolované hypetrofie lýtok, 

námahové myalgie, CK v norme alebo zvýšená

Manifestní prenášači každý vek slabosť pletencového svalstva; dilatačná kardi-

omyopatia; obe
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zitídy a dermatomyozitídy, výnimočne aj pri 

vaskulitídach a paraneoplastickej nekrotizujú-

cej myopatii, spôsobuje rozsiahle poškodenia 

končatinového a trupového svalstva, ktoré vy-

úsťujú do ťažkej sekundárnej rhabdomyolýzy, 

myoglobínúrie, ARZ a metabolického rozvratu 

(Kim et al., 2005; Špalek, 2010). Prognóza quo 

ad vitam závisí od včasného určenia správnej 

diagnózy a voľby optimálneho terapeutického 

postupu. Vírusové a bakteriálne zápaly svalstva 

spôsobujú rhabdomyolýzy vzácne a klinické 

príznaky bývajú variabilnej intenzity (Erdogan 

et al., 2006; Shanmugan a Seetharam, 2008).

Liečba, prevencia a prognóza 
rhabdomyolýzy
Akútna fáza rhabdomyolýzy

Manažment v akútnej fáze rhabdomyolý-

zy, bez ohľadu na jej etiológiu, je zameraný na 

zvládnutie renálnych a metabolických dôsledkov 

rhabdomyolýzy a patrí do odbornej kompeten-

cie lekárov intentzívnej medicíny a anestezioló-

gie. Dialýza je indikovaná ako život zachraňujúca 

procedúra pri stúpaní alebo vysokej hladine 

kália, acidóze alebo oligurickom renálnom zly-

hávaní. Základné zásady manažmentu rhabdo-

myolýzy sú v tabuľke 5.

Najvýznamnejšími aspektami manažmentu 

akútnej fáze rhabdomyolýzy sú (Cervellin et al., 

2010; Chatzizisis et al., 2008; Špalek et al., 2011; 

Warren et al., 2002):

 promptná a agresívna intravenózna rehyd-

ratácia

 eliminácia vyvolávajúcich faktorov

 prevencia komplikácií, ktoré by sa mohli 

vyvinúť

V akútnej fáze možno patogenetickou liečbou 

významne ovplyvniť len sekundárnu rhabdomyo-

lýzu pri ťažkých akútnych formách polymyozitídy 

a dermatomyozitídy (Kim et al., 2005; Špalek, 2010). 

Pri včasnom určení správnej primárnej diagnózy 

a ordinácii optimálnej imunoterapie je prognóza 

pacientov priaznivá (Špalek, 2011b; Warren et al., 

2002). Okamžite je indikovaná liečba i.v. bolusmi 

methylprednizolonu (1g/deň) po dobu 3–5 dní 

a kombinovaná per orálna imunosupresívna liečba 

(prednizon 1–1,5 mg/deň a azathioprin 2–4 mg/

deň). Ak sa po prvých 3–5 dňoch klinický stav a la-

boratórne parametre významnejšie nezlepšia, indi-

kovaná je kúra intravenóznym imunoglobulínom 

v dávke 0,4 g/kg/deň po dobu 5 dní.

Vývoj kompartment syndrómov na končati-

nách s nedostatočnou perfúziou v akútnej fáze 

rhabdomyolýzy vyžaduje chirurgické riešenie – 

fasciotómiu (Cervellin et al., 2010; Chatzizizis et 

al., 2008; Khan, 2009).

Prevencia rhabdomyolýzy
Identifikácia spúšťajúcich faktorov (svalová 

záťaž, hladovanie, strava, užívanie liekov, inter-

kurentné infekcie) a predisponujúcich stavov 

(vrodené metabolické myopatie, dystrofinopatie, 

myopatie s vnímavosťou k vzniku MH, hypoty-

reóza, iná komorbidita) je dôležitá z hľadiska 

prevencie rhabdomyolýz. Pri metabolických my-

opatiách na podklade enzymatických deficitov 

je doporučované vyhýbať sa intenzívnej a pro-

longovanej záťaži (DiMauro et al., 2007; Laforet 

a Vianey-Saban, 2010; Warren et al., 2002).

U pacientov s metabolickými myopatiami sa 

doporučujú špecifické diéty s doplnkovou výživou 

(DiMauro et al., 2007; Huerta-Alardin et al., 2005; 

Warren et al., 2002). Pri poruchách ß-oxidácie mast-

ných kyselín sa doporučuje prísun strednoreťazco-

vých triglyceridov a obmedzenie príjmu dlhoreťaz-

cových mastných kyselín. Pacientom s deficitom 

myoadenylátdeaminázy a deficitom karnitinu sa 

doporučujú ribóza, riboflavín a karnitín.

Prognóza pacientov s rhabdomyolýzou závi-

sí od jej etiológie a od pridruženej komorbidity. 

Z dostupných retrospektívnych štúdií, kazuis-

tických zdelení, aj skúseností nášho pracoviska 

vyplýva, že včas a dostatočne energicky liečená 

rhabdomyolýza má priaznivú prognózu.

Záver
Rhabdomyolýza je potenciálne život ohro-

zujúci stav (syndróm), ktorý môže spôsobiť široké 

spektrum rôznych získaných a dedičných porúch. 

Pre neurológa sú diagnostickou a terapeu tickou 

výzvou rhabdomyolýzy, ktoré vznikajú na pod-

klade primárnych alebo sekundárnych myogén-

nych ochorení. Patria sem hereditárne myopa-

tie (dedičné metabolické myopatie, asociácia 

rhabdomyolýzy s dystrofinopatiami a myopatie 

s vnímavosťou ku vzniku MH), familiárna idiopa-

tická rhabdomyolýza s autozomálne recesívnou 

dedičnosťou, sporadická idiopatická recidivujúca 

rhabdomyolýza a akútne formy autoimunitných 

myozitíd. Klasickými príznakmi rhabdomyolýzy sú 

myalgie, svalová slabosť a moč farby tmavého čaju. 

Z laboratórnych parametrov je najsignifikantnejším 

nálezom zvýšená hladina CK v sére. Prítomnosť hy-

perkaliémie, ARZ a DIC predstavujú závažné život 

ohrozujúce komplikácie. Liečba akútnej fázy rha-

bdomyolýzy je zameraná na zvládnutie renálnych 

a metabolických dôsledkov myoglobínúrie, vyža-

duje včasnú intenzívnu hydratáciu a komplexnú 

intenzivistickú liečbu. Po zvládnutí metabolických 

komplikácií je nutné u všetkých pacientov pátrať 

po spúšťajúcich faktoroch a predisponujúcich sta-

voch rhabdomyolýzy.
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