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Hakl R. Sou¢asné moznosti lé¢by hereditarniho angioedému. Vnitf Lék 2016; 62(9): 736-739.

Uvedeny ¢lanek MUDr. R. Hakla je velmi pfehledny, presto
bych si dovolila jej doplnit o popsani péce o pacienty
s HAE v Ceské republice. Z hlediska centralizace a dostup-
nosti péce se za poslednich 5 let situace pacientt s touto
zavaznou a zivot ohrozujici diagnézou velmi zlepsila. Do
roku 2010 byla péce o tyto nemocné v ramci CR roztfiténa
a pacienti byli vedeni, vzhledem k riznorodému orgéno-
vému postizeni, v rznych typech zdravotnickych zafi-
zeni — napt. byli v péi internistd, revmatologt, vambulan-
cich imunologickych a alergologickych. Taktéz jejich l1é¢ba
nebyla jednotné vedena dle mezindrodnich doporuceni.

Vyjimkou bylo brnénské pracovisté Ustavu klinické
imunologie a alergologie LF MU a FN u sv. Anny, v némz
se této diagndze celozivotné vénuje prim. MUDr. Pavel
Kuklinek, CSc.

V roce 2011, pfi vstupu inovativniho preparatu ika-
tibant (Firazyr, firma Shire) do Ceské republiky, byl na
podnét zdravotnich pojistoven tento Iék povolen pouze
do lékovych center. Za podpory vyboru odborné spo-
le¢nosti CSAKI to bylo podnétem k vytvoreni 4 lékovych
center pfi Ustavech klinické imunologie a alergologie fa-
kultnich nemocnic (Praha, Brno, Plzer a Hradec Krélové).

Zkusenosti brnénského pracovisté v centralizované péci
o tyto pacienty se staly vzorem pro dal3i centra. Bylo snahou
pojmout nové vznikla centra nejen z hlediska centrového
1éku, ale také z hlediska komplexni péce o nemocné s touto
zavaznou chorobou. Familidrni vyskyt choroby urcuje i ne-
zbytnost péce o celé rodiny a aktivni vyhledavani dalsich
postizenych pfibuznych. Soucasné se navysilo povédomi
o HAE v dalsich oborech, zejména byli $koleni lékafi, pracu-
jici na pohotovostnich ambulancich danych fakultnich ne-
mocnic. Vznikl registr pacientd s diagnézou HAE.

Do nové vzniklych Iékovych center pfirozené puto-
valy i dalSich centrové léky, postupné Ruconest, Berinert
a Cinryze. Pro odbornost je velmi vyhodné, ze se |ékafi
téchto center znaji a pravidelné setkdvaji. Pfi vyboru od-
borné spole¢nosti CSAKI vznikla pracovni skupina pro
lé¢bu pacientd s diagnézou HAE a ta zabyva se i [é¢bou
nemocnych s diagnézou ziskaného angioedému.

Systém centralizace péce je velmi funkéni. Uvedena
centra se shoduji v nize uvedenych zasadach péce o pa-
cienty s HAE.

Organizacni zasady v centrech:
= pravidelné kontroly pacientd s HAE
informace povérenych Iékafl o zévaznych atakach
a efektu terapie
= informace o planovanych invazivnich vykonech a za-
jisténi kratkodobé profylaxe, premedikace (Berinert
P, Cinryze)
zajisténi 1ékd k dlouhodobé profylaktické terapii —
Danazol, Exacyl
zajisténi akutni |é¢by (derivaty Cl-inhibitord, Firazyr)
= edukace pacient( pfi autoaplikaci Firazyru v poc¢atku
akutni ataky HAE
= vedeni gravidnich pacientek s HAE a konzultace pfi
porodech
vedeni détskych pacientt s HAE
= konzultace s lékafi jinych obor, ktefi se podileji na
péci o pacienty s HAEs

Spolecensky vyznamna je taktéz Spoluprace s ob¢an-
skym sdruzenim pacient s HAE (www.hae-imuno.cz).

Lécba pacientl je velmi nakladna a je snahou platct
péceivramcilékovych center tuto dradhou lé¢bu omezo-
vat. Neni lehké tomuto tlaku odolat (tak jako asi u jinych
,drahych” diagnéz) a nem(ze to byt divodem ke snizo-
vani ¢i omezovani péce.

Proto povazujeme v ramci center za zavazné dévko-
vani |ékl dle nalez( Statniho Ustavu pro kontrolu léciv.
Davky pro jednotlivé pfipravky jsou ve vysi:
= C1 plazmaticky inhibitor (Berinert) 1 400 U
= C1 plazmaticky inhibitor (Cinryze) 1 000 IU
= C1 rekombinantni inhibitor (Ruconest) 3 500 |U
= |katibant (Firazyr) 30 mg

Z hlediska postaveni jednotlivych pfipravkd nejsou tyto
zcela vzdjemné zaménitelné. Jednozna¢nou vyhodou
ikatibantu (pfipravek Firazyr) je moznost aplikace paci-
entem, a to zavcas (bez potieby LP a podani zdravotni-
kem). Dulezité je v€asné podani léciva. Lze predpokladat,
Ze ptipravky Berinert, Cinryze a Ruconest budou pou-
zity hlavné u pacientd, u nichz doslo k rekurenci otokt
po predchozi samolécbé. Lék Berinert je nenahraditelny
u déti a téhotnych.
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Za piipadné odchyleni od doporuc¢eného davkovani ~ prim. MUDr. Irena Krémova, CSc.
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