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B otoky podkozi v rliznych lokalizacich ne-
svédivé, s pomalym odeznénim (2-3 dny),

B otoky submukézy gastrointestinalniho
traktu vedouci k bolestem bficha s nau-
zeou az zvracenim, které mohou simulo-
vat i pfiznaky nahlé bfisni pfihody, otoky
v oblasti urogenitalini,

B otoky orofacialni, v oblasti laryngu vedou-
ci az k obstrukci dychacich cest s asfyxii,

B pied otoky mohou byt prodromy, je ne-
pfitomnost kopfivky,

B prvni pfiznaky byvaji v détstvi/dospivani,

B z hlediska terapie jsou bez efektu antihis-
taminika, kortikoidy, epinefrin.

Lokality a cetnost otokd jsou uvedeny
na obrazku 2.

Laboratorni a geneticka
diagnostika

U pacientl s podezienim na HAE by mély
byt vysetieny C1-INH funkce, sérova hladina
C1-INH a C4 slozky komplementu. Uvedené
testy v pfipadé pozitivity je nutné opakovat,
obvykle v rozmezi 1-3 mésicl. Hodnoty hladi-
ny C4 a funkce C1-INH nekoreluji se zdvaznosti
klinickych ptiznakd.

Skriningovym vysetfenim z{stava stano-
veni hladiny C4 slozky komplementu, ktera
je vyznamné snizend béhem ataky HAE, ale
i v mezidobi. Kvantitativni a funk¢ni vysetreni
C1-INH ndm umozni rozlisit klinické jednotky
v ramci hereditdrniho angioedému, zda se
jedna o HAE s deficienci C1 inhibitoru (HAE-
C1-INH) a HAE s normélni hladinou a funkci C1
inhibitoru (HAE nC1-INH).

HAE s normalni hladinou a funkci C1 in-
hibitoru (HAE nC1-INH) pfindsi diagnostic-
ké obtize, ale klinicky obraz a hereditarni
podstata jej pfifazuje do rodiny HAE. Proto
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pfi stanoveni diagnozy vsech typi HAE se
opirame o genetické vysetieni. Soucasti
diagnostiky je kromé rodinné anamnézy ne-
zbytné laboratorni vysetfeni viech pokrev-
nich ptibuznych pacienta k odkryti dalsich
¢lent rodiny.

Testovani déti pacienta s HAE by mélo
byt provedeno ¢asné, nejlépe jesté pred ma-
nifestaci nemoci. Dulezité je genetické vyset-
feni, zejména je-li znama mutace u rodice.

Stanoveni hladiny C1q je dulezité k vy-
sloveni diagnézy AAE s deficitem C1-INH, kdy
je hladina vyznamné redukovéna a odliSuje
AAE od HAE (8).

Laboratorni diferencidlni diagnostika
bradykininem indukovanych angioedému
(Obr. 3).

Doporucené terapeutické

postupy pro lécbu HAE
Vsichni nemocni s HAE by méli mit akéni

a dlouhodoby plan Ié¢by - viz mezindrodni

doporuceni - The internatonal WAO/EAACI

guideline for the management of hereditary
angioiedema, které je pravidelné revidovano

(12).

Terapeuticka strategie pro Ié¢bu pacien-
tl s HAE zahrnuje 3 zasadni oblasti:

B terapie akutniho stavu dle zavaznosti
ptiznaku (orofacialni otoky, obstrukce la-
ryngu ¢i gastrointestinalni, urogenitalni
otoky, tézké koncetinové otoky),

B kratkodoba profylaxe pred iatrogennimi
vykony,

B dlouhodobd profylaxe indikovana u viech
symptomatickych pacientt s ohledem na
projevy onemocnéni, cetnost atak, kvalitu
Zivota pacienta a nemoznost dosahnout
adekvatni kontroly odpovidajici ,on-de-
mand” |é¢bou (7).

Obr. 3. Laboratorni ndlezy pro diagnostiku bradykininovych angioedémd
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Terapie akutniho stavu

Viechny ataky HAE jsou urceny k 1é¢bé,
bez ohledu na lokalitu a tizi, nebot nikdy
nejsme schopni odhadnout dalsi progresi.
Akutni |é¢ba musi byt podéna véasné ke ke
snizeni morbidity a pfedchazeni mortality.
Pacienti by méli mit vzdy pfi sobé medikaci
pro terapii nejméné 2 atak (5, 9).

V situacich, kdy neni k dispozici u¢inna
l1é¢ba, by méla byt poskytovana podptrna
péce (tj. intravendzni tekutiny, antiemetika,
léky proti bolesti, event. intubace). V 1é¢bé
atak se historicky pouzivala (a v nékterych ze-
mich stale pouziva) Cerstva zmrazena plazma.

V soucasné dobé je preferovany k subku-
tannimu podani inhibitor receptoru pro bra-
dykinin B2 (ikatibant 30 mg). Pro intravenézni
aplikaci v soucasnosti jsou k |é¢bé akutni ataky
urceny plazmatické koncentréaty C1-INH (pd-C-
1-INH, Berinert, dévka 20 1U/kg tél. hm.) Pokud
u déti nedochazi k adekvatni odpovédi, Ize
podat dal3i ddvku po uplynuti 60 minut, u do-
spivajicich a dospélych po uplynuti 120 minut.

Pri vcasné écbé je dllezita autoaplikace
léku, véetné intravendzniho podéni u C1-INH,
aby rychle zabrénilo progresi otoku. Obvykle
je ¢as do nastupu ulevy v pribéhu 30 az 120
minut po podani.

Kratkodoba profylaxe pred
iatrogennimi vykony

Kratkodoba profylaxe ataky HAE je
opatfenim u pldnovanych traumatizujicich
Iékarskych vykon(. K substituci C1-INH slouzi
intravendzni koncentraty C1-INH (plazma de-
rivovany pdC1-INH), C1 INH by mél byt podan
méné nez 6 hodin pred zakrokem, zejména
pokud je vykon v dutiné ustni a v oblasti
hornich cest dychacich (7).

Dlouhodoba profylaxe

Cilem dlouhodobé profylaxe (long-term
prophylactic treatment - LTP) je dosazeni
kompletni kontroly nad nemoci a normali-
zace kvality zZivota. Dlouhodoba profylaxe
atak HAE je indikovana u viech symptoma-
tickych pacientd s ohledem na projevy one-
mocnéni, etnost atak, kvalitu Zivota pacienta.

Pacienti by méli byt priibézné vyhodnocovany
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