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Angioedémy - diferencidlnf diagnostika a nové terapeutické moZnosti

Laboratorni a geneticka diagnostika

U pacient( s podezienim na HAE by mély byt vysetieny C1-
INH funkce, sérova hladina C1-INH a C4 slozky komplementu.
Uvedené testy v pfipadé pozitivity je nutné opakovat, obvykle
v rozmezi 1-3 mésicl. Hodnoty hladiny C4 a funkce C1-INH nekoreluji
se zavaznosti klinickych pfiznakd.

Skrininkovym vysetfenim zGstava stanoveni hladiny C4 sloz-
ky komplementu, kterd je vyznamné snizend béhem ataky HAE, ale
i v mezidobi. Kvantitativni a funkeni vysetfeni C1-INH ndm umozni
rozlisit klinické jednotky v rdmci hereditarniho angioedému, zda se
jednd o HAE s deficienci C1 inhibitoru (HAE-C1-INH) a HAE s normalni
hladinou a funkci C1 inhibitoru (HAE nC1-INH).

Obr. 4. Lokality otokd u pacienti s HAE

HAE s normalini hladinou a funkci C1 inhibitoru (HAE nC1-INH) prinasi
diagnostické obtize, ale klinicky obraz a hereditdrni podstata jej pfifazuje
do rodiny HAE. Proto pfi stanoveni diagndzy vsech typl HAE se
opirame o genetické vysetieni. Soucésti diagnostiky je kromé rodinné
anamnézy nezbytné laboratorni vysetfenivsech pokrevnich piibuznych
pacienta k odkryti dalsich ¢lend rodiny. Testovani déti pacienta s HAE
by mélo byt provedeno ¢asné, nejlépe jesté pred manifestaci nemoci.
DuleZité je genetické vysetieni, zejména je-li zndma mutace u rodice.

Stanoveni hladiny C1q je dllezité k vysloveni diagnézy ziskaného
bradykininového angioedém s deficitem C1-INH (AAE C1-INH), kdy je
hladina vyznamné redukovana a odlisuje tak AAE od HAE (10).

Doporucené terapeutické postupy pro lécbu HAE
Vsichni nemocni s HAE by méli mit akéni a dlouhodoby plan
lécby — viz mezinarodni doporuceni — The international WAO/EAACI
guideline for the management of hereditary angioiedema, které je
pravidelné revidovéano (10).
Terapeuticka strategie pro lécbu pacientl s HAE zahrnuje 3
zasadni oblasti:
a) terapie akutniho stavu dle zdvaznosti pfiznakd (orofacidlni
otoky, obstrukce laryngu ¢i gastrointestindlni, urogenitalnf otoky,
tézké koncetinové otoky)
b) kratkodoba profylaxe pred iatrogennimi vykony
¢) dlouhodoba profylaxe indikovana u vsech symptomatic-
kych pacientl s ohledem na projevy onemocnéni, ¢etnost atak,
kvalitu zivota pacienta a nemoznost dosdhnout adekvétni kontroly
odpovidajici ,on-demand” [é¢bou (7).

Indikace lékii dle lécebné strategie

a) Terapie akutniho stavu

V3sechny ataky HAE jsou urc¢eny k 1é¢bé, bez ohledu na lokalitu
atizi, nebot nikdy nejsme schopni odhadnout dalsi progresi. Pacienti
by méli mit vzdy pii sobé medikaci pro terapii nejméné 2 atak.
V situacich, kdy neni k dispozici icinna 1é¢ba, by méla byt poskytovana

Obr. 5. Laboratorni diferencidini diagnostika bradykininem indukovanych angioedémi
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