0br. 3. Kontrastni CT dutiny bfisni, plandrni projekce; vidime rozsifeni stény
tenkého streva a vrstveni stény, volnd tekutina v meziklickovém prostoru

Bradykininem-mediovany angioedém ma dvé formy, hereditami
a ziskanou. Hereditarni angioedém (HAE) je autozomalné dominantné
prenosné onemocnéni, které je zplsobeno mutaci v genu SERPING 1,
genu pro C1 inhibitor. Mutace v genu muze vést ke kompletnimu defici-
tu C1 inhibitoru, nebo k tvorbé nefunkéniho proteinu. Treti variantou je
HAE s normalni hladinou a funkci C1 inhibitoru, tato forma je zplsobena
mutaci v genu pro faktor XII. Ziskany (sporadicky) deficit C1 inhibitoru
vznika tvorbou autoprotildtek proti C1INH nebo extenzivni konzumaci
C1INH pfi aktivaci komplementu. C1INH blokuje katalytickou aktivitu
faktoru XIl (Hagemanova faktoru) a pfeménu prekalikreinu na kalikreinu,
kalikrein reguluje tvorbu bradykininu. At uz ziskany, nebo hereditarn{
deficit C1 inhibitoru vede ke snizené degradaci bradykininu, k jeho
zvySenym hladindm v séru, vysoké sérové hladiny bradikininu vedou
k rozvoji angioedému.

Na moznou diagnézu HAE ¢i ziskaného deficitu C1INH bychom méli
pomyslet nejenom u pacientl prezentujicich se rekurentnimi epizodami
otoku hrtanu, jazyka ¢i rtQ, ale i u pacientl s opakovanymi epizodami
abdomindlni koliky. Definitivni diagndza se opird o prikaz deficitu
CI1INH, popfipadé snizené funkce C1INH. Dalsimi ndlezy je nizkd hladina
C4aC2,v piipadé ziskaného deficitu i C1 a C1q. Pacientdim se ziskanym
deficitem chybi pozitivni rodinnd anamnéza. Vsichni pacienti, u kte-
rych je podezreni na ziskanou formu, by méli podstoupit onkologicky
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a autoimunitni screening. Nejcastéjsim onemocnénim asociovanym se
ziskanym deficitem C1INH je primarni lymfom sleziny (2, 3).

Terapie nemocnych pacientl s deficitem C1INH ma dvé Urovné —
lé¢ba profylakticka, které cilem je zamezeni rozvoje angioedému, a te-
rapie akutni ataky. V 1é¢bé bradykininem indukovaného angioedému
se nevyuzivajf antihistaminika ani kortikoidy, jelikoZ jsou netcinné.

K terapii akutnf ataky je v CR dostupnych nékolik preparét. Prvnim
z nich je plazmaticky derivat C1 inhibitoru (pdC1-INH) Berinert. Podava
se nitrozilné v davce 20 1U/kg télesné hmotnosti. Druhou moznosti je
vyuZiti rekombinantniho lidského C1 inhibitoru (rhC1-INH, preparat
Ruconest). Pacienti Ié¢eni rhC1-INH nejsou ohrozeni pfenosem in-
fek¢nich onemocnénti, jako jsou recipienti plazmatickych koncentratd.
Poddva se v dace 50 jednotek na kilogram do maxialni davky 4200
jednotek. Pro tyto prepardty plati, Zze jsou dostupné pouze centro-
vé&. Poslednim preparatem dostupnym v CR v terapii akutni ataky je
antagonista B2 receptoru pro bradynikin, Icatibant (obchodnf nazev
Firazyr®). Preparat Icatibant se podava podkozné, je distribuovan jako
predplnénad stifkacka. Jednotliva dévka je 30 mg. Tento preparat je ur-
¢en k autoaplikaci pacientem v pfipadé rozvoje projevl angioedému.
V terapii akutniho, Zivot ohrozujiciho angioedému mimo centra (tedy
v pfipadé nedostupunosti vyse uvedenych Iéciv) Ize vyuzit transfuze
Cerstvé zmrazené plazmy (FFP), kterd C1INH pfirozené obsahuje. V pfipa-
dé rozvoje otoku s rizikem sufokace pfistupujeme k trachedIni intubaci
s umélou plicni ventilaci (4, 5, 6).

Lécbu profylaktickou rozdélujeme na kratkodobou profylaxi ataky,
tato je indikovéna u pacientd se zndmym deficitem, ktefi podsupujf
planovnay chirurgicky vykon. Pouzivaji se nitrozilni C1 inhibitory de-
rivované z plazmy, podani by mélo probéhnout ne vice nez 6 hodin
pred vykonem.

K dlouhodobé profylaktické 1é¢bé (long-term prophylactic tre-
atment) je v dispozici nékolk preparatt. Jednd se o koncentrat
plazmatického huménniho C1 inhibitoru Berinert. Alternativou
jsou subkutanni injekce monoklondlni protildtky proti kalikreinu
(Lanadelumab, obchodni nazev Takhzyro). Posledni moznostf je po-
davani perorélniho inhibitoru plazmatického kalikreinu (Berotralstat,
preparat Orladeyo).
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