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Poruchy v komplementovém systému

Schéma 2. Doporuceny algoritmus vysetieni pii podezieni na poruchu v systému komplementu (5)
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* doplnéni funkcniho vysetireni mize pomoci k lepsi lokalizaci dysfunkce

tivni cesty (AH50). Velmi nizké hodnoty CH50 nachazime pfi deficitu
C1, C2 nebo C4. Nizké AH50 mUze poukazovat na deficit properdinu
nebo faktoru B a D. Oba testy budou nizké pfi deficitu C3 nebo slozek
C5-C9. Novéji jsou aktivity vech tif cest testovany metodou ELISA (5, 7).
Pfi podezfeni na hereditarni angioedém vysetfujeme koncentraci
a funkci C1 inhibitoru, které pfi podezfeni na ziskanou formu doplnuje-
me o vysetreni koncentrace Clq slozky, kterd byva u ziskaného deficitu
C1 INH také snizena (13). V nasich podminkéch je dostupné i vysetreni
protildtek proti Clg, jejichZ pfitomnost prokazujeme u urtikdrni hy-
pokomplementemické vaskulitidy a/nebo proliferativni SLE nefritidy.
Pro potvrzeni podezieni na vrozeny deficit v systému komplementu
je vhodné provést genetické vysetieni, které je v pfipadé deficitu
nékterych slozek také jedinou moznou definitivni verifikaci diagnézy
(5). Recentné byla publikovana mezinarodni doporucent, ktera navr-
huji postup pfi testovani pacientd se suspektnim deficitem v systému
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komplementu (viz schéma 2). Jeho pourziti v nasi praxi vsak nardzi na
nedostupnost nékterych doporucovanych vysetfen.

Terapie poruch komplementu

Pacienti s prokdzanou poruchou komplementu by o své diagnéze méli
byt naleZité pouceni a vybaveni zékladnimi informacemi a doporucenim
v pisemné podobé. Jelikoz jsou predevsim ohrozeni vznikem zavazné
infekce, méli by znat mozné piiznaky (napf. horecka, ztuhnuti sije a pe-
techidlni vysev pii meningokokové infekci) a v pifpadé, Ze je rozpoznaji,
ihned vyhledat lékafskou pomoc. Rizikové mohou byt pro tyto pacienty
chirurgické zékroky, zejména z dlvodu vyssi vnimavosti k infekci, a proto
se doporucuje v€asné zahajeni antibiotické terapie pfi jejich pfiznacich.
Gravidita u nékterych pacientek s komplementovymi deficity zvysuje riziko
preeklampsie, a pfed cestovanim je vzdy tfeba zvazit vhodnou vakcinaci
a vybaven( pohotovostni medikaci (napt. antibiotiky). U pacientl s HAE je

/ Vniti Lék 2020; 66(6): 346-352 / VNITRNI LEKARSTVI



