) HLAVNI TEMA
LANADELUMAB \/ TERAPII HEREDITARNIHO ANGIOEDEMU

v Ceské republice registrovan ikatibant Schéma 1. Klasifikace hereditdrniho angioedému (1, 2)

a koncentraty C1 inhibitoru (plazmaticky HAE-T

a rekombinantni), ale je zde vedena i 1é¢- HAE C1-INH

ba preventivni (profylakticka) (5). Profylaxi HAE-2

u pacientd s HAE rozliSujeme na kratko- AR

dobou a dlouhodobou. Kratkodobou pro-

fylaxi podavame pacientdim, ktefi budou FAERA
vystaveni moznému spoustéci otokl. Tim HAE nCT-INH

jsou zejména lékaiské vykony, které mohou FNSANERITY
vyvolat vznik angioedému v misté zakroku.

Lékem volby je v této indikaci plazmaticky FAE-PLS
koncentrat C1 inhibitoru. Alternativou pak

mohou byt anabolické steroidy, podavané 5 S
dni pfed zdkrokem a 2-3 dny po ném, nebo

krevni plazma. Krevni plazmu lIze v pfipa- AL IO
dé nouze pouzit i k é¢bé akutniho otoku

(2,3,4,5). Zavedeni dlouhodobé profylaxe HAE-HS35T6
zvazujeme u vsech pacientd s HAE na zdkla-

dé cetnosti a zavaznosti klinickych projevud HAE-U

onemocnéni a jejich dopadu na Zivot paci-
)8 P P Zkratky: HAE — hereditdrni angioedém, HAE-1 — hereditdrni angioedém s deficitem CI inhibitoru, HAE-2 — hereditdr-

enta (5). Ataky HAE jsou Casto spojené s vy- ni angioedém s dysfunkci CI inhibitoru, HAE-ANGPTT — hereditdrni angioedém s mutaci v genu pro angiopoetin 1,
znamnou bolesti v oblasti otok( a s pocitem HAE-CI-INH - hereditdrni angioedém s deficitem CT inhibitoru, HAE-nCi-INH — hereditdrni angioedém s normdinim
CT inhibitorem, HAE-FXII - hereditdrni angioedém s mutaci genu pro koagulacni faktor Xil, HAE-HS3ST6 — hereditdrni
angioedém s mutaci v genu pro heparansulfdt 3-O-sulfotransferdzu 6, KAE-KNGT — hereditdrni angioedém s mutact
a kvalita Zivota je snizena i mezi atakami. genu pro kininogen 1, HAE-MYOF - hereditdrni angioedém s mutaci genu pro myoferlin, HAE-PLG — hereditdrni angio-
edém s mutaci genu pro plazminogen, HAE-U — hereditdrni angioedém s nejasnou pricinou (unknown)

znetvoreni. Mnoho pacientl Zije v Uzkosti

Zatéz chorobou je vnimana individudlné.

Rozhodnuti o zahdjeni dlouhodobé profy- Schéma 2. Mechanismus vzniku angioedému u HAE C1-INH a mista inhibi¢niho pasobeni CT inhibitoru

laxe je obrazem personalizovaného pfistupu 4 janadelumabu (1, 10)

k nemocnému. V soucasnosti jsou dle ces-

kych i mezinarodnich doporuceni léky prvni negativné nabity povrch
. . L bazalni membrana, kolagen atd.
linie v této indikaci lanadelumab a humanni

plazmaticky koncentrat C1 inhibitoru (2, 3, o
prekalikrein
4, 5). Novéjsi mezinarodni doporuceni jiz CI-INH C1-INH
v ramci prvni linie |é¢by navrhujii recentné
registrovany berotralstat, ktery vsak zatim | I
. v »le i
neni v CR dostupny (2, 4). Jako druha volba > faktor Xlla | > plazmin

jsou doporucovany atenuované androgeny,
jejichz pouziti je spojené s ¢etnymi vedlejsi-
mi Ucinky. Mezi né patfi napfiklad dyslipide- il

mie, rozvoj hepatopatie, hirsutismus nebo lenedelumzb II:'> kalikrein <::|‘ C1-INH

deprese. U Zen navic hrozi maskulinizace

a poruchy menstruacniho cyklu ¢i viriliza- Kinindzy (ACE, DPP-4, neprilysin... )

ce plodu v gravidité. Od pouziti kyseliny

tranexamové se stéle vice ustupuje pro ne- S Altivn( _ A4
ol e s naktivni < Y bradykinin HMWK
dostatek dtkazl o jeji efektivité (2, 3, 4, 5). fragmenty

Kromé farmakoterapie by se pacienti méli

vyvarovat moznych spoustécli véetné nékte- v

rych 1ékd. Jedna se predevsim o estrogeny B2 receptory zvysend vaskularni permeabilita

A 4

a farmaka zasahujici do metabolismu (odbou-

A 4

rdvani) bradykininu, jako jsou inhibitory en-
angioedém

zymu konvertujiciho angiotensin, inhibitory

dipeptidylpeptidazy 4 (gliptiny) a inhibitory  Zkratky: ACE - enzym konvertujici angiotensin, CT-INH — C1 inhibitor, DPP-4 — dipeptidylpeptiddza 4, HAE C1-INH —

neprilysinu (4). hereditdrni angioedém s deficitem C1 inhibitoru, HMWK — vysokomolekuldrni kininogen
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