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Poruchy v komplementovém systému

kontraindikovano uzivani inhibitort enzymu konvertujictho angiotensin,
estrogent a dalsich 1ékd zasahujicich do metabolismu bradykininu. Pred
chirurgickymi zakroky se doporucuje podani koncentratu C1 INH.V nepo-
slednitadé by mélo byt provedeno i vysetfeni rodinnych pifslusnikd (5, 7, 13).

Substitu¢ni 1é¢ba se u poruch komplementu s vyjimkou deficitu
C1 inhibitoru pfilis neuplatruje a jednotlivé slozky nejsou kromeé C1 INH
ve formé koncentratu bézné dostupné (7). Hypoteticky by bylo mozné
podani krevni plazmy, ale az na vzacné vyjimky se nepouziva z dlivodu
kratkého biologického polocasu jednotlivych slozek, rizika alosenzibili-
zace a mozného prenosu infekéniho onemocnéni (7). Piikladem jejiho
pouziti mohou byt pacienti s aHUS na podkladé deficitu faktoru H,
u kterych byla pfed zavedenim ekulizumabu v nékterych pfipadech
krevni plazma Uspésné podana k do¢asnému zmirnéni symptomu
azvyseni hladiny C3 (22). U pacientd s hereditarnim angioedémem Ize
koncentraty C1 inhibitoru (plazmaticky nebo rekombinantni) pouzit
k1é¢bé vzniklého angioedému a plazmaticky koncentrat je indikovany
také k terapii preventivni. Lze ho podavat pravidelné u pacientd s ¢as-
tymi nebo zavaznymi pfiznaky nebo jednorazové v situacich s rizikem
rozvoje otoku (napf. chirurgicky nebo stomatologicky zakrok) (13).

Zakladnim opatfenim u pacientl s komplementovymi deficity je
preventivni ockovani. Vakcinace by méla zahrnovat nejen viechna bézna
ockovani doporucend pro zdravé jedince, ale méla by byt doplnéna
i ockovani proti pneumokoku, meningokoku a hemofilu konjugovanou
vakcinou. Hladiny ockovacich protilatek je doporuceno kontrolovat a pfi
nizkych hladindch ma probéhnout pfeockovani. U pacientd s heredi-
tarnim angioedémem, kteff jsou pravidelné léceni krevnimi derivéty, je
vhodné provést ockovani proti virové hepatitidé B (5, 7).

U pacientd s opakovanymi infekcemi se doporucuje antibioticka
profylaxe, zpravidla s pouzitim antibiotik penicilinovych ¢i makrolido-
vych. Profylaxi je vhodné zvézit i u pacientd s vysokymi rizikem expozice
bakteridlnim agens (napf. ti co jsou vyssimu riziku vystaveni profesné).
Ostatni pacienti, u kterych profylaktickd lé¢ba nenf indikovéna, by méli
byt alespon vhodnym antibiotikem vybaveni pro pfipad potteby (5).

Specificka terapie je u poruch komplementu dostupna jen v néko-
lika indikacich. Jiz vyse bylo zminéno pouziti koncentratu C1 inhibitoru
u pacientd s HAE-C1-INH. U této diagndzy mame k dispozici i dalsi
preparaty. K dlouhodobé preventivni 1é¢bé Ize pouZit lanadelumab,
monoklondlni protildtku proti kalikreinu, nebo méné specifické latky,
jako jsou atenuované androgeny, které pravdépodobné zvysujf syntézu
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C1 INH, nebo antifibrinolytika, fungujici jako inhibitory plazminu. Pro
lé¢bu akutnich otokd je urceny ikatibant, antagonista B2 receptord
pro bradykinin, pripadné v USA registrovany ecallantide, ktery funguje
jako inhibitor kalikreinu (13). Pro l1é¢bu PNH a aHUS méme k dispozici
monoklonalni protilatku proti C5 slozce komplementu ekulizumab.
Jelikoz po jeho podani vyznamné stoupa riziko infekce meningokoky,
doporucuje se pacienty pred zahdjenim |é¢by proti tomuto agens
ockovat. Pro lé¢bu PNH je jesté k dispozici dalsi monoklonalni protildtka
proti C5 sloZce ravulizumab (5, 7).

Transplantace hematopoetickych kmenovych bunék (HSCT) byla
Uspésné pouzita u nékolika pacientd s deficitem Clqg a u dvou pacientd
s HAE-C1-INH, ktefi tento zdkrok podstupovali z jiné indikace. Ackoli za
hlavni organ syntetizujici slozky komplementu povaZujeme jatra, tak
vyse uvedené pfipady efektivni terapie poruch slozek komplementu
pomoci HSCT, podtrhuji vyznam jejich syntézy burikami hematopoe-
tického systému. Nadéji do budoucna by mohla byt genova terapie,
kterd je pro HAE-C1-INH jiz ve stadiu klinickych studif (5).

Zaver

Vrozené poruchy komplementového systému patfi mezi vzacna
onemocnéni, kterd vsak v fadé pfipadd mohou mit zavazné projevy
a ohrozovat pacienty bezprostfedné na zivoté. Ziskané deficity jsou
Castéjsi, nicnéné zpravidla byvaji pouze parcidlni. Typickou manifestact
jsou rekurentnf a zdvazné infekce vyvolané predevsim opouzdfeny-
mi bakteriemi nebo autoimunitni projevy, nejcastéji charakteru SLE.
Poruchy regulacnich slozek zpravidla zpdsobuji onemocnéni's typickym
klinickym obrazem. Na moznou poruchu komplementu je tfeba myslet
hlavné u pacientd s meningokokovymi a rekurentnimi pyogennimi
infekcemi, autoimunitnimi chorobami ledvin a SLE nebo angioedémy
bez kopfivky. Diagnostika je viak ¢asto obtizna, mimo jiné i z divodu
horsi dostupnosti vhodného laboratorniho vysetfeni. Specificka terapie
pro vétsinu komplementovych deficitd zatim nenfi k dispozici, je dopo-
ru¢eno pacienty ockovat zejména proti pneumokoku, meningokoku
a hemofilu a nutna je i ddslednd antibioticka terapie pfipadnych infektd
nebo antibioticka profylaxe. Nové méme k dispozici monoklonélni pro-
tildtky proti C5 slozce, které brani nadmérné aktivaci komplementové
kaskady a pouzivaji se v 1é¢bé aHUS a PNH. Samostatnou kapitolou je
potom lé¢ba HAE-C1-INH, kde méme k dispozici konkrétni doporuceni
a specifické preparaty.
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