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Hereditarnf hemoragickd teleangiektazie (syndrom Osler-Weber-Rendu) - Dil Il. Medikamentdzni 1é¢ba a mezinérodni doporucent pro 1é¢bu z roku 2020

Lécba krvaceni z gastrointestinalniho traktu
(GIT)

Na krvaceni z GIT je nutno vzdy myslet pfi anemizaci bez epistaxe
¢i jen s mirnou epistaxi. Pak je na misté vzdy vysetfeni zaZivaciho
traktu endoskopickymi metodami jak s diagnostickym, tak lé¢ebnym
cilem. K diagnostice Ize pouzit také videokapsli. Teleangiektazie mohou
byt pfitomny v jicnu, Zaludku, ale i v tenkém stievé a tlustém strevé.
Pokud je mozné, provadi se lokéIni lé¢ba. Pii zméndach vétsiho rozsahu,
které nelze osetfit lokalnf lé¢bou, je pak indikovana farmakologicka
lé¢ba. Na prvnim misté je nutno zminit oktreotid, ktery dle citovanych
praci snizuje krevni ztraty (12-15). Déle pak podobné jako u epistaxe
antifibrinolytika a antiangiogennf léky (1-4). A pokud se podaff lokali-
zovat krvéceni, Ize pouZit laserovou koagulaci. Operacni vykony jsou

vyjimecné, ale nelze je vyloucit (16). Postup Ié¢by shrnuje tabulka 3 (1).

Lécba arteriovendznich malformaci (AVM)

Pro lokalnilécbu AVM se pouzivaji emboliza¢ni techniky, Ize pouzit
ale také operacnf feSeni Ci radioterapii, pokud je loZisko dobfe radiote-
rapeuticky oSetfitelné. To je nutné provadét ve spoluprdaci se specialisty
na jednotlivé organy a specialisty na intravaskuldrni vykony a pfipadné
probrat s odborniky na radioterapii. Zdsadnf je vsak provadénti skrinin-
kovych vysetfeni na tyto AVM u vsech pacientd s HHT (1-3). Nej¢astéji
zpUsobuiji komplikace HAVM, a proto stru¢né zminime jejich 1é¢bu. Pro
lécbu HAVM Ize pouzit angiografie. Angiografie a selektivni embolizace
ma vsak neprehlédnutelné komplikace (17, 18). Jako nejcastéjsi z nich
se popisuje ischemické poskozenf jater (19). Intravaskuldrim lé¢ebnym
postuplm se jiz roky velmi intenzivné vénuji na Radiologické klinice
v Hradci Krélové v ¢ele s profesorem Krajinou (20-23). Operacni feseni
je vyjimelné (24).

A proto daldf alternativa je transplantace jater. Metaanalyza vsech
Udajl publikovanych v anglické literatufe byla zvefejnéna v roce 2017.
Autofi z Oxfordu nalezli v anglické medicinské literatufe tdaje od
57 pacientd, ktefi podstoupili transplantaci jater z téchto dGvodu.
Zjistili, Ze desetileti preZiti pacienta i graftu bylo dosazeno u 82,5 %.
Proto doporucuji zvazit tuto alternativu Ié¢by u vhodnych pacientt

(25). K podobnym zavérlim dosla i recentni analyza pacientl z USA (26).
Prekvapiveé byla viak popséna i recidiva v transplantovanych jatrech (27).
Pokud jiZ je rozvinuté plicnf hypertenze, zvysuje to riziko transplanta¢nf
lé¢by, a proto je vhodné k tomuto kroku pfistoupit jesté pfed rozvinutim
této komplikace (18). Jatra k transplantaci vsak nejsou ihned k dispozici,
a proto je tfeba interval do transplantace jater pfeklenout vhodnou lé¢-
bou. Literatura uvadi, Ze pravidelné aplikace bevacizumabu, ktery bude
podrobnéji zminén v dalsim odstavci, snizily pritok jaternimi cévnimi
malformacemi, sniZily plicni hypertenzi a umoznily tak pacientovi dozit
se transplantace jater (29, 30).
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Léky sniZujici krevni ztraty u HHT

Rutin a kyselina askorbova

Bioflavonoid je dalezity pro normalni funkci kapilar. Je obsazen
v mnoha kompozitnich preparatech, z nichZ nejzndméjsi je asi Ascorutin
(3). Vitamin C je dulezity pro normélni permeabilitu kapilar. Obé latky,
rutin a vitamin C, Uc¢inné upravuji zvysenou fragilitu a permeabilitu
kapilar. V pfipadé krvacivych potiZi Ize podévat preparat Ascorutin
v dédvce az 3x dvé tablety, toto Ize i dlouhodobé. Mimo krvaceni je
udrzovaci ddvka 2-3x denné jednu tabletu (3).

Etamsylat (Dicynone)

Je syntetickd latka s antihemoragickym a angioprotektivnim ucin-
kem, zvysuje adhezivitu trombocytl a zkracuje dobu krvéceni. Nema
vazokonstrikeni Gcinek. V pfipadé krvaceni se podévaji 2 ampulky
nitrozilné po 4-6 hodinach, v pfipadé perorainiho podani 1 tobolka a
500 mg a4-6 hodin, pfipadné udrZovaci lé¢ba 1 tableta 2-3x denné (3).

Kyselina tranexamova (Exacyl)

Antihemoragicky Ucinek kyseliny tranexamové spociva v inhibici
fibrinolytické aktivity plazminu. Indikaci podéni jsou krvaceni z gast-
rointestindlnfho traktu, dolnich cest mocovych, ORL a stomatologické
oblasti. K inhibici fibrinolytické aktivity jsou dostatecné davky 2 g po
8 hodinach (11).

Tab. 3. Lécebnd doporuceni pro pacienty s HHT a ztrdtami krve gastrointestindlnim traktem, publikovand v casopise Blood 2021 (1)

Doporuceni

Klinické poznamky k realizaci doporuceni

Panel expertd doporucil vyjadrit zavaznost ztrat krve gastrointestinalnim

traktem dle tohoto schématu:

B Mirné krvaceni — pacient udrzuje cilovou hodnotu hemoglobinu pouze
s peroralni substituci zeleza.

B Stfedné intenzivni krvaceni — pacient udrzi cilenou hodnotu hemoglobinu
s pomoci nitrozilné podavaného Zeleza.

B Velmi intenzivni krvéceni — pacient neudrzi cilovou hodnotu hemoglobinu
ani s pomoci nitrozilni aplikace Zeleza a potiebuje transfuze.

Za cilovou hodnotu hemoglobinu se povazuje hodnota dostacujici
vzhledem k véku, pohlavi, komorbiditdm a symptomim. Ve vétsiné pripadl
koreluje s normélni hodnotou hemoglobinu. Nutnost opakovaného podavani
Zeleza nitrozilné definuje pacienty se stfedné intenzivnim krvécenim.
Antifibrinolytickou Ié¢bu je mozné podavat spole¢né se systémovou
antiangiogenni terapif.

Kyselinu tranexamovou zahdjit v davce 500 mg 2x denné, s postupnym
navysovanim na 1000 mg 4x denné nebo 1500 mg 3x denné. Kontraindikaci
jsou recentni trombdzy, relativni kontraindikaci je fibrilace sini a prokazana
trombofilie.

V ptipadé mirného krvacenf pridani perorélnich antifibrinolytik k perorélni
substituci zelezem.

V pfipadé stfedné intenzivniho ¢i velmi intenzivniho krvéceni se doporucuje
intravendzni lé¢ba bevacizumabem nebo jina systémova antiangiogenni
lécha.

Nitrozilni bevacizumab se podava v rdmci indukéni lé¢by 5 mg/kg

v pocate¢nim intervalu 2 tydnl celkem 4-6x. Nasledné je doporucovana
udrZovaci lé¢ba 5 mg/kg v intervalech 1-3 mésicl.

Pfi lé¢bé nutno patrat po hypertenzi, proteinurii, infekci, zpomaleném hojeni
ran.

Perordlni thalidomid je mozno také zvazit, ale jeho nezadouci Ucinky obvykle
limituji délku podavani.

S pacientem nutno probrat rizika a pfinosy antiangiogenni [é¢by a porovnat
s alternativami.
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