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Angioedém na podkladé deficitu C1 inhibitoru
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Kazuistika popisuje pfipad pacienta s hereditarnim deficitem C1 inhibitoru, ktery se inicialné prezentoval obrazem ileo-

kolitidy. Diagnéza byla laboratorné potvrzena 0% funkéni aktivitou C1 inhibitoru, byla zahdjena terapie antagonistou B2

receptoru s dobrym efektem.
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Angioedema caused by of C1 esterase inhibitor deficiency

Our case study presents patient with C1 esterase inhibitor deficiency, whose first manifestation was due to abdominal colic.

Our diagnosis was confirmed by assessing the C1INH levels and C1INH functional deficit. Therapy was started with B2 receptor

antagonist Icatibant with promising result.
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Uvod

Deficit C1 inhibitoru je vzécné onemocnéni, které je charakterizo-
vano opakovanym vyskytem epizod angioedému v rlznych lokaliza-
cich, nej¢astéji v orofacidini oblasti a v oblasti hornich dychacich cest.
Rozlisujeme dvé formy, formu dédi¢nou — onemocnéni zvané hereditér-
ni angioedém (HAE) a formu ziskanou, ziskany angioédem (z anglického
acquired, AAE). Incidence HAE je 1:50000, AAE je onemocnéni jesté
pfiblizné o fad vzacnéjsi. Ziskany angioedém mdze byt primarnim,
idiopatickym onemocnénim bez nalezené vyvolavajici pficiny, nebo je
asociovan s jinymi onemocnénimi — lymfoproliferativnimi chorobami
(monoklonélini gammapatie, B-lymfomy) nebo autoimunitnimi zanéty,
popfipadé virové infekce (infekce virem HIV nebo HBV). Léc¢ba jak HAE,
tak AAE je obdobng, cile 1é¢by jsou dvojf: v prvnifadé prevence vzniku
angioedému, v druhé fadé jeho samotna lé¢ba v pfipadé, Ze jiz dojde
k rozvoji angioedému (1).

Popis pripadu

Nasim pacientem je 73lety muz s arteridlni hypertenzi a dysli-
pidemii, hypertonik s chronickou ischemickou chorobou srdelnf
kardiak po prodélaném STEMI pfed deseti lety. Od té doby bez
jakychkoliv zdravotnich potizi, ve velmi dobré kondici, biologicky
vék nizsi nez kalendarni. V chronické medikaci aspirin, sartan, statin,
betablokator.

Pacient se poprvé objevil na akutnim pfijmu nasi nemocnice v brez-
nu. Byl pfivezen pro kolikovité bolesti bficha, zvraceni, dehydrataci.
V predchorobi si nikdy na podobné obtize nestézoval. Vstupni labora-
torni vysetfeni odhalilo mirnou elevaci CRP (22) a leukocytozu (16, 7),
jinak bez pozoruhodnosti. Byl vysetfen chirurgem, klinické vysetfeni
prineslo nélez difuzné bolestivého bficha pfi jeho palpacnim vysetfent,
bezjasné vyjadrenych zndmek peritonediniho drazdéni. Bylo provedeno
kontrastn{ CT dutiny bfisni s ndlezem dlouhého, kontinuainiho posti-
Zeni stény prakticky celého ilea (vrstevnatd vyrazné rozsitend sténa)
presahujici proximalné na jejunum a distalné pfes cékum na colon
ascendens, nebyly popsany zndmky ischemie ¢&i venookluze. Vedlejsim
nédlezem byl objemny ascites. Vzhledem k CT nalezu ileokolitidy byla
vyjadFena suspekce na idiopaticky stfevni zanét (IBD), nemocny byl pfijat
na chirurgické oddélenti. S odstupem tif dnl od admise byla provedena
kolonoskopie, s ndlezem klidné divertikulosy sigmatu. Biopsie nebyla
provedena. Byla provedena kultivace a PCR analyza stolice a vytér zanu,
s negativnim nalezem. Za hospitalizace byla poddna symptomatic-
ké terapie (parenterdini hydratace a spasmolytika), doslo k Uplnému
Ustupu obtizi veetné vymizen( prijmu. V klinicky uspokojivém stavu
byl nemocny dimitovan.

S odstupem 14 dnl se pacient pro totozné obtize objevil na akut-
nim pfjmu nasi nemocnice opét. V laboratofi tentokrat byla pfitomna
stfedné vyznamna zanétliva aktivace s leukocytézou (18) a elevaci CRP
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