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Deficit alfa-1-antitrypsinu

Obr. 2. Prikaz granul AAT v hepatocytech. A. Barveni PAS-D, zvétseno
500x. B. Barveni polyklondlni krdlici protildtkou, zvétseno 600x. Obrdzky
poskytla doc. MUDr. Eva Sticovd, Ph.D.
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Dulezité je také zminit, i z dGvodu mechanismu vzniku postizeni plic,
Ze plicni funkce zUstaly u vsech pacient( stejné, nedoslo k exacerbacim
onemocnént, a to ani u 6 pacientd s plicnim emfyzémem, kterym byla
jiz podadvéna augmentacni terapie. Lék fazirsiran je stale ve fazi vyzkumu,
a proto dosud neni dostupny v bézné klinické praxi (21).

Terapie plicniho onemocnéni
Zakladni principy terapie plicniho onemocnéni se nelisi od
terapie chronické plicni obstrukeéni nemoci. Rizikovym faktorem

urychlujicim progresi plicniho onemocnéni je cigaretovy kouf, at
uz v aktivni formé (kuractvi), ¢i ve formé pasivni. Pacienti s AATD
by se tedy expozici cigaretovému koufi meli zcela vyvarovat. Déle
se daji uzivat bronchodilatancia jako v terapii CHOPN. Pacienti majf
také vetsi riziko respira¢nich infektd, které by meély byt v pfipadé
vzniku promptné a adekvatné léceny. Samoziejmosti je vakcinace
proti plvodctm respira¢nich infekci.

Specifickou Ié¢bou pfi splnéni kritérii je u pacientl s plicni
formou onemocnéni intravendzni augmentacni terapie lidskym
AAT. Suplementace AAT snizuje rychlost ztraty denzity plicnf tkdné
a oddaluje termindlni udalosti u pacientl s progredujicim emfyzé-
mem (Umrti, transplantace plic) pfiblizné o Sest let (22). Zahajen(
augmentacni terapie se vSeobecné doporucuje u pacientl nekurakd,
pripadné exkurdkd, jejichz FEV1 (jednovtefinova vitdIni kapacita plic)
je pod 60 %, s geneticky potvrzenym AATD. Dale se ma zvazovat
u pacientl s AATD s nekrotizujici panikulitidou. Augmentacni terapie
naopak neni doporucena u kufakd, u pacientt s alelou Z v hetero-
zygotni konstituci, u pacientt s AATD s bronchiektaziemi ¢i emfyzé-
mem, pokud nemaji zndmky obstrukce. Déle se augmentalni terapie
neuziva u pacientd s klinicky izolovanou jaterni formou onemocnéni
a u pacientd, kteff podstoupili z dvodu AATD transplantaci jater.

Substitu¢ni lé¢ba AAT je v Ceské republice k dispozici od ro-
ku 2007 a je podéavéna dosud v jediném specializovaném centru
(Fakultni Thomayerova nemocnice v Praze). Lé¢ba je hrazena u vSech
pacientl nekufdkl ¢i ptipadné exkutfdkl s chronickou obstrukenf
plicni nemoci stadia Ill a IV, ktefi maji geneticky prokdzany deficit
AAT a sniZzenou sérovou koncentraci AAT pod 0,5-0,80 g/ spolu
s hodnotou FEVT mensi nez 60 % nélezitych hodnot.

Standardnim intervalem k podéavéani augmentacni terapie je
jeden tyden pfi ddvce 60 mg AAT/kg hmotnosti pacienta, tydennf
podavani je viak pro pacienty i personal velmi ndro¢né (23, 24).
Za moznou variantu lze proto povazovat podavani AAT v davce
120 mg/kg jednou za 14 dnf (25). V kazdém pfipadé je nutno kon-
trolovat v tfimési¢nich intervalech koncentraci AAT pfed podanim
ndasledujici davky (26).

U pacientl v terminélnim stadiu respiracni insuficience je nutné

zvazovat transplantaci plic.
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