podplrna péce (4. intravendzni tekutiny, antiemetika, léky proti bolesti,
event. intubace). V [é¢bé atak se historicky pouzivala (a v nékterych
zemich stale pouziva) Cerstva zmrazend plazma (10).

V soucasné dobé je preferovany k subkutannimu podani inhibitor
receptoru pro bradykinin B2 (ikatibant 30 mg). Pro intravendzni aplikaci
v soucasnosti jsou k [é¢bé akutni ataky urceny plazmatické koncentraty
C1-INH (Berinert, davka 20 1U/kg tél. hm.) PFi v¢asné lé¢bé je dllezita
aplikace/autoaplikace Iéku, véetné intravendzniho podéani u C1-INH, aby
se zabranilo progresi otoku. Obvykle je ¢as do nastupu ulevy v prlibéhu
30 aZ 120 minut po podani (11).

b) Kratkodoba profylaxe pred iatrogennimi vykony

Kratkodoba profylaxe ataky HAE je opatifenim u pldnova-
nych traumatizujicich Iékafskych vykon(. K substituci C1-INH slouzi
intravendzni koncentraty C1-INH (plazma derivovany pdC1-INH).
C1 inhibitor by mél byt poddn méné nez 6 hodin pfed zakrokem,
zejména pokud je vykon v dutiné tstni a v oblasti hornich cest
dychacich (7).

¢) Dlouhodoba profylaxe

Cilem dlouhodobé profylaxe vzniku angioedém? (long-term
prophylactic treatment- LTP) je dosazeni kompletni kontroly nad
nemoci a normalizace kvality zivota (1, 10). Volbu terapie predsta-
vuji koncentraty plazmatického Cl-inhibitoru (pdC1-INH — subkutanni
Berinert), subkutdnni monoklonalni protilatka proti kalikreinu — lanade-
lumab (Takhzyro) a perordini inhibitor kalikreinu berotralstat (Orladeyo).
Novinkou v profylaxi angioedém( je lék garadacimab (Andembry, EMA
registrace 2025). Tato pIné humdanni monoklondlnf protildtka (IgG4) je
cilena proti koagula¢nimu faktoru Xlla, ktery stoji na pocatku kaskady
generujici bradykinin (12).

Je k diskuzi, jak 1é¢ebné pristupovat k HAE nC1-INH, u kterého
je prfedpoklddédna jina etiopatogeneze. V |é¢bé akutnich atak byly
s priznivym efektem pouzity koncentraty humanniho Cl-inhibitoru
a ikatibant. K dlouhodobé profylaxi byl s Gc¢innosti uzit lanadelumab
a plazmaticky Cl-inhibitor, gestagenni antikoncepce, nadéji jsou nové
preparaty — zejména garadacimab vci faktoru FXII. V rdmci budoucich
horizontl jsou s nadéji studovany dalsi monoklondinf protilatky, léky
zaloZené na RNA anebo genové imunoterapie/imunoeditace. Ve stu-
difch jsou Uspésné zkouseny malé molekuly (pod 500 Da), které jsou
schopny pfekonavat biologické bariéry a byt tak selektivnimi agonisty/
antagonisty receptord inhibujicich enzymatické aktivity (sebetralstat,
deucrictibant) (13).

Zakladni diferencialni diagnostika angioedémii
V klinické praxi mohou mit angioedémy obdobny klinicky pribéh,
a¢ maji odlisnou patofyziologii. Diagnosticky algoritmus pomaha sta-
novit spravnou diagnézu peclivym vyhodnocenim povahy klinickych
symptomd, rodinné anamnézy, reakce na terapii a vysledkd laborator-
nich testl (14). Uvadime nékolik zakladnich rozdil{, které mohou byt
pfinosné:
1. Reakce na lé¢bu — v akutnim stavu Ize odlidit dle reakce na kon-
vencni terapii (akutni 1é¢ba antihistaminiky, glukokortikoidy, adre-
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nalinem) — histaminergni formy dobfe reaguji na konvencni lé¢bu.
V chronickém prdbéhu recidivujicich angioedémd (s kopfivkou
nebo bez ni) dochazi ke zlepSeni pfi podavani dennf kontinudini
|é¢by antihistaminiky (¢asto terapie aZ na Ctyfndsobek standardni
davky) nebo pfi terapii omalizumabem.

Hodnoceni pfiznakil - soubézny vyskyt kopfivky je charakteris-
ticky pro histaminergni formy, ackoli klinicky se tyto dva pfiznaky
nemusi nutné vyskytovat soucasné. Nehistaminergni angioedémy
nebyvaji provézeny kopfivkou a vzniku angioedémd ¢asto predcha-
zeji prodromalni pfiznaky (erythema marginatum, bolest v lokalité
angioedému, Unava, nevolnost).

Doba vzniku pfiznakd - histaminergni formy se mohou obje-
vit v jakémkoli véku, zatimco u nehistaminergnich stavl maze
nastup priznakl sledovat specifi¢téjsi vzorce. U HAE CI1-INH se
prvni pfiznaky obvykle objevuji v détstvi, u HAE nC1-INH se vy-
skytuji u mladych dospeélych. V pfipadech ziskaného angioedémd
(AAE) s deficitem inhibitoru C1 a AAE souvisejiciho s inhibitorem
angiotenzin konvertujiciho enzymu se pfiznaky objevuji hlavné
po 40. roce véku, angioedém se mUze objevit nékolik hodin po
|é¢bé ACEi nebo i vyvinout po mnoha letech bezpriznakové lé¢by
inhibitorem ACEi.

Lokalizace pfiznakt - submukézni lokalizace v oblasti hornich cest
dychacich s obtiznym polykénim a rizikem udusent je ¢astéjsi u ne-
histaminergnich angioedém, ale mohou se také vyskytnout jako
soucast histaminergniho, IgE-zprostfedkovaného anafylaktického
Soku. Postizenfjazyka je ¢asté u histaminergnich nezadoucich ucin-
k& a nC1-INH-HAE a je zvlasté charakteristické pro HAE s mutacemi
plazminogenu a AAE-ACEI. Izolované postizenijazyka u hereditar-
niho deficitu C1-INH je vzacné. Nezadouci Ucinky vyskytujici se ve
sliznici gastrointestindlnfho traktu jsou primarné charakteristické
pro nehistaminergni formy. Vice nez 90 % pacientd s C1-INH-HAE
trpi angioedémy v gastrointestindlnim traktu. Proto pro odlisen
epizod jsou uzite¢né zobrazovaci techniky s prokazanim volné
intraperitonedini tekutiny a stfevniho edému béhem bfisniho angio-
edému. Postizeni gastrointestindlniho traktu je u histaminergnich
nezadoucich Ucinkd vzacné.

Trvani pfiznaka - histaminergni angioedém se objevuje ¢asné
do 30 az 60 minut po expozici alergenu, ve vétsiné piipadd vymizi
do 12 az 24 hodin (48 hodin).U chronické spontanni urtikérie taktéz
epizoda angioedému obvykle nepfesahuji 24 az 48 hodin. U nehis-
taminergnich forem se otok vyviji pomaleji, maximalni zdvaznosti
Casto dosahne za 24 hodin a obvykle trva 1 az 5 dni.

Spoustéce — u nehistaminergnich forem je inicia¢ni udalost pro
ataky ¢asto nezndma, ackoli mezi bézné spoustéci faktory patff
psychologické stresory, mechanické trauma, hormonalni Ucinky
(puberta, menstruace nebo téhotenstvi), I€ky, infekce, jind dopro-
vodna onemocnéni nebo chirurgické zakroky. U nC1-INH-HAE Ize
prvni vyskyt nebo zhorseni symptom( u Zen ¢asto datovat do doby
zavedenf perordini antikoncepce obsahujici estrogen nebo k nému
mUze dojit béhem menstruace nebo téhotenstvi. Léky obsahujici
ACEi nebo estrogen mohou byt provokujicimi faktory, zejména
u nehistaminergnich forem.
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