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Uvod: Ziskany angioedém s deficitem C1 inhibitoru (AAE-C1-INH) je vzdcné onemocnéni, které se
stejné jako vrozend forma deficitu C1 inhibitoru, projevuje otoky v rliznych lokalitéch. Zatim nemame
presna data o jeho prevalenci a neexistuji ani oficidIni doporuceni pro jeho terapii. K prvnim
projeviim zpravidla dochdzi po &tyFicatém roce véku a onemocnéni obvykle byva asociovéno s jinymi
chorobami, nejéasté&ji lymfoproliferacemi a dal$imi malignitami nebo autoimunitnimi chorobami.
Cilem nasi prace bylo identifikovat pacienty s AAE-C1-INH na Gzemi Ceské republiky, ziskat jejich
zékladni demografickd data, udaje o efektivité pouZité 1é¢by a suspektnich pfi¢innych onemocnénich,

Metoda: V dubnu 2019 byla viechna Ctyfi centra pro 1écbu hereditarniho angioedému s deficitem C1
inhibitoru oslovena s Zadosti o retrospektivni analyzu dat u jimi dispenzarizovanych pacientd.
Kritériem pro zafazeni byl vék CtyFicet let a vy3e pfi prvni manifestaci angioedémd, chybéjici rodinna
anamnéza otokl a funkce €1 inhibitoru 50% anebo nizsi.

Vysledky: Celkem bylo zachyceno 14 pacientl (7 muZli a 7 Zen), ktefi spifiovali kritéria pro zafazeni
do studie. Median véku pti prvni manifestaci byl 59,5 roku a medidn trvani choroby do stanoveni
diagndzy byl 1 rok. Nej¢astéji pacienti trpéli otoky obliceje (100%) a otoky postihujicimi horni cesty
dychaci (64%). U v3ech lé¢enych pacientl byla zaznamenana dobré odpovéd pti I1é¢bé akutnich otok
za pouziti ikatibantu a rekombinantniho nebo humanniho C1 inhibitoru. Hematologicka malignita
byla identifikovdna jako pri¢inné onemocnéni u 9 pacientd (64%), monoklonaini gamapatie
nejasného vyznamu u 3 pacientl (21%) a autoimunita u jednoho z nich (7%). U jednoho pacienta (7%)
jsme Zadné suspektni pfi¢inné onemocnéni neprokazali. U péti ze sedmi pacientl (71%) léCenych pro
hematologickou malignitu doslo po lé¢bé bud' u Gstupu klinickych symptom@ angioedému, nebo i k
laboratorni normalizaci deficitu C1 inhibitoru.

Zdvér: Na zakladé nasich dajd se prevalence AAE-C1-INH v Ceské republice pohybuje kolem 1:760
000. AAE-C1-INH pFedstavuje asi 8% viech pacientl s deficitem Cl-inhibitoru. NaSe studie prokézala

velmi silnou asociaci s lymfoproliferativnimi chorobami. Lé¢ba hematologické malignity muze
pomoci zmirnit i pfiznaky AAE-C1-INH.
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METODA: Analyza dat z databaze primérnich imunodeficienci ziskanych od bezna 2012 do
ledna 2020.

VYSLEDKY: Registr obsahuje data 180 pacientli s HAE (Zeny: 96, muzi: 84; HAE typ I 153,
HAE typ I1 26, HAE typ II1 1). Ve sledovaném obdobj bylo u 152 pacientt zaznamenano
5691 atak [4662 (81.9%) 1é&enych, 1026 (18.1%) nelé¢enych]. 2856 (61.2%) atak bylo lé&eno
icatibantem, 772 (16.6%) atak rekombinantnim C1 inhibitorem, 738 (15.8%) atak
pasterizovanym C1 inhibitorem, 82 (1 .8%) nanofiltrovanym C1 inhibitorem, 10 (0.2%) atak
zmrazenou lidskou plazmou a 204 atak bylo 1é&eno dlouhodoboy profylaktickou terapii
[androgeny 128 (2.8%), tranexamova kyselina 76 (1.6%)]. Opakovana 1é&ba jedné ataky byla
nutna u 15.1% atak. 2904 lé€enych atak mlo bisni lokalizaci, 2361 konéetinovou lokalizaci
a 499 laryngedlni lokalizaci. 1212 (21.3%) 1é¢enych atak bylo kombinovanych. 78.6%
léCenych atak bylo 1é&ivo pod4no autoaplikaci Iéku, 13.5% atak bylo 1é&eno na pohotovosti

S

SHRNUTI: Cilem sbirani dat 0 1é¢b¢ a pribshu atak HAE pispiva k nastaveni individualnj
péce pro kazdého pacienta, Skute¢nost, Ze 15.1% atak HAE vyzZaduje opakovanou 1é¢bu
jedné ataky, ukazuje, Ze i kdyZ mame réizné terapeutické mozZnosti, je z diivodu variability
onemocnéni stéle obtizné vybrat ten nejlepsi zpisob pro konkrétniho pacienta.



