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Hereditarni angioedém s deficitem C1 inhibitoru (HAE-C1-INH) je vzacné, potencialné Zivot ohrozZujici onemocnéni cha-
rakterizované rekurentnimi epizodami otokd zprostfedkovanych bradykininem. V poslednich letech doslo k zasadnimu
posunu v diagnostice i terapii HAE-C1-INH, zejména diky rozvoji cilené biologické a molekularni 1é¢by. Nova doporuceni
WAQO z roku 2025 zddraznuji individualizovany pfistup, dostupnost ucinné akutni [é¢by pro vsechny pacienty a lé¢ebnou
strategii zaméfenou na dosazeni UpIné kontroly onemocnéni.

Tento prehledovy ¢lanek shrnuje sou¢asné moznosti Ié¢by HAE-C1-INH, v¢etné terapie akutnich atak, kratkodobé a dlou-
hodobé profylaxe. Diskutovany jsou jak zavedené terapeutické pristupy (koncentraty C1 inhibitoru, antagonista bradyki-
ninového receptoru a inhibitory kalikreinu), tak nové terapeutické moznosti, véetné peroralnich inhibitor( kalikreinu,
monoklondlnich protilatek a antisense oligonukleotidd.

Kli¢ova slova: hereditarni angioedém, C1 inhibitor, bradykinin, kalikrein, profylaxe, biologicka Iécba.

Modern treatment of hereditary angioedema due to C1 inhibitor deficiency: from attack
control to complete disease control

Hereditary angioedema due to C1 inhibitor deficiency (HAE-C1-INH) is a rare, potentially life-threatening disorder characterized
by recurrent episodes of bradykinin-mediated angioedema. In recent years, major advances have been achieved in both the
diagnosis and treatment of HAE-C1-INH, particularly due to the development of targeted biological and molecular therapies.
The updated 2025 WAO guidelines emphasize an individualized approach, the availability of effective on-demand therapy
for all patients, and a treatment strategy aimed at achieving complete disease control.

This review article summarizes current therapeutic options for HAE-C1-INH, including on-demand treatment of acute attacks,
short-term prophylaxis, and long-term prophylaxis. Both established therapeutic approaches (C1 inhibitor concentrates, bra-
dykinin B2 receptor antagonists, and kallikrein inhibitors) and novel treatment strategies, including oral kallikrein inhibitors,
monoclonal antibodies, and antisense oligonucleotides, are discussed.

Key words: hereditary angioedema, C1 inhibitor, bradykinin, kallikrein, prophylaxis, biological therapy.

Uvod

Hereditarni angioedém s deficitem C1 inhibitoru (HAE-C1-INH)
pfedstavuje vzacné geneticky podminéné onemocnéni charakterizo-
vané rekurentnimi epizodami nebolestivych, nesvédivych otokd kize
a sliznic. V patogenezi onemocnéni hraje dominantni roli bradykinin.

Onemocnéni se projevuje rekurentnimi otoky, které mohou postihovat

k0zi, gastrointestinaIni trakt i hornf cesty dychaci. Laryngedlni ataka
predstavuje nejzavaznéjsi projev onemocnéni a mize vést k Zivot
ohrozujici obstrukci dychacich cest (1).

Prevalence HAE-C1-INH se odhaduje pfiblizné na 1:50 000-100 000
obyvatel. Onemocnéni je spojeno s vyznamnou morbiditou, snizenou

kvalitou Zivota a celoZivotnim rizikem fatalniho prlbéhu pfi postizenf
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dychacich cest (2). V poslednich dvou dekadach doslo k zadsadnimu
posunu v pochopeni patofyziologie HAE a k rozvoji cilené 1é¢by. Tento
vyvoj vedl k transformaci terapeutického pristupu — od reaktivni lécby
jednotlivych atak k proaktivnf strategii zaméfené na prevenci a dosazeni
Uplné kontroly onemocneéni (2).

Patofyziologie a klasifikace HAE-C1-INH

HAE-CI1-INH je v soucasnosti klasifikovan na zakladé patofyziolo-
gického mechanismu. Tradi¢ni déleni na typ 1 a typ 2 bylo v novych
doporucenich sjednoceno do kategorie HAE s deficitem C1 inhibitoru
(HAE-CI1-INH), kterd sdili spolecné patogenetické i terapeutické principy.
Z&kladnim patofyziologickym mechanismem HAE-C1-INH je deficit
nebo dysfunkce C1 inhibitoru, ktery vede k nekontrolované aktivaci ka-
likrein-kininového systému a zvysené produkci bradykininu. Bradykinin
nasledné zvysuje vaskuldrni permeabilitu prostfednictvim receptoru
B2, coz vede k rozvoji edému (2).

Vedle HAE-C1-INH je v soucasnosti rozpoznavéna heterogenni
skupina HAE s normalnim C1 inhibitorem (HAE-nC1-INH), kterd zahrnuje
formy asociované s mutacemi gent F12, PLG, ANGPT1, KNG1, MYOF
adalsich (3,4). U vétsiny téchto forem se pfedpokldda role bradykininu,
nicméné u nékterych endotypl mohou hréat roli i dalsi mediétory, na-
priklad vaskularni endotelidini rlstovy faktor (VEGF) (1). Nova klasifikace
HAE tak reflektuje posun smérem k endotypovému pfistupu, ktery ma
potencial vést k pfesnéjsi diagnostice a individualizované terapii (1).

Diagnostika HAE-C1-INH

Na HAE-C1-INH je tfeba pomyslet u pacientl s recidivujicimi an-
gioedémy bez kopfivky, zejména pfi netcinnosti antihistaminik, systé-
movych kortikosteroidd a adrenalinu, pfi opakovanych bfisnich atakach
nebo pfi pozitivni rodinné anamnéze. Soucasti diferencialni diagnostiky
je vyloucenf ziskaného angioedému a angioedému navozeného lécivy,
zejména inhibitory angiotenzin konvertujiciho enzymu (ACE inhibitory),
lékového angioedému (2). Mezi dalsi Ié¢iva spojovana s bradykininem
zprostiedkovanym angioedémem patif zejména inhibitory neprilysinu,
inhibitory dipeptidylpeptidazy 4 (gliptiny), inhibitory mTOR a vzacné
také sartany. Naproti tomu nesteroidni antiflogistika mohou u citlivych
jedincd vyvolat angioedém inhibici cyklooxygendzy s ndslednou nad-
produkci leukotrient (5).

Podle soucasnych doporuceni je preferovanym laboratornim vyset-
fenim stanoveni funkce C1 inhibitoru, které by mélo byt doplnéno vy-
Setfenim koncentrace C1 inhibitoru a C4 slozky komplementu. Diagnéza
HAE-CI1-INH je potvrzena prakazem snizené funkce C1 inhibitoru pfi
soucasné snizené koncentraci C1 inhibitoru (typ I) nebo pfi normaini
¢i zvysené koncentraci C1 inhibitoru (typ Il) (2).

Strategie lécby HAE-C1-INH

Soucasnd lé¢ba HAE-C1-INH je zalozena na tfech zakladnich pilifich:
lé¢ba akutnich atak (on-demand Ié¢ba), kratkodoba profylaxe (short-
-term prophylaxis, STP), dlouhodobé profylaxe (long-term prophylaxis,
LTP). Moderni doporuceni zdlraznuji, ze kazdy pacient by mél mit vzdy
dostupnou ucinnou akutni lé¢bu bez ohledu na frekvenci atak, vzhle-

www.casopisvnitrnilekarstvi.cz

dem k jejich nepredvidatelnosti a riziku Zivot ohrozujicich komplikacf
(2). Zdsadnim konceptem soucasného managementu lécby je pfistup
Jtreat-to-target”, jehoz cilem je dosazenf Uplné kontroly onemocnénti,
tedy eliminace atak a normalizace kvality Zivota. Tento pfistup vyzaduje
pravidelné pfehodnocovanilé¢by, individualizaci terapeutické strategie
a aktivni zapojeni pacienta do rozhodovaciho procesu. Vyznamnou roli
hraje také ¢asné podani lécby, edukace pacientli a moznost self-admini-
strace, které vedou ke zkraceni trvani atak a snizenf jejich zavaznosti (2).

Lécba akutni ataky

Soucasnd doporuceni zdlraznuji vyznam veasného zahajeni lécby,
idedIné pfi prvnich pfiznacich ataky, a podporujf moznost samostatné
aplikace Ié¢by pacientem v domécim prostredi. Tento pfistup vyznamné
prispiva ke zlepseni kvality Zivota pacientl a snizuje potfebu hospita-
lizace (2). Z&kladnimi lécCivy pro terapii akutnich atak HAE-C1-INH jsou
plazmaticky C1 inhibitor, rekombinantni C1 inhibitor, antagonista bra-
dykininového receptoru B2 ikatibant a inhibitor plazmatického kalikreinu
ekalantid, ktery je dostupny pouze ve Spojenych statech americkych;
nové se mezi tyto moznosti fadi také peroralni inhibitor plazmatického
kalikreinu sebetralstat (2).

Podani koncentratu C1 inhibitoru pfedstavuje substitucni terapii,
kterd doplnuje chybéjici nebo nefunkéni inhibitor a vede k rychlé
kontrole aktivace kalikrein-kininového systému. Lécivo se podava
intravenozné (6, 7).V Evropské unii je schvalen pro [é¢bu akutnich atak
u dospeélych i détskych pacientd.

Rekombinantni C1 inhibitor (rhC1-INH) predstavuje alternativni
substitucni Ié¢bu ziskdvanou rekombinantni technologil. Podava se
rovnéz intraven6zné a vykazuje vysokou ucinnost v [é¢bé akutnich atak
HAE-C1-INH (8). V Evropské unii je schvélen pro pacienty od 2 let véku.

lkatibant je selektivni antagonista bradykininového receptoru B2,
ktery blokuje Ucinek bradykininu jako hlavniho medidtoru edému.
Vyhodou je subkutdnni aplikace (9). V Evropské unii je schvalen k 1é¢bé
akutnich atak u dospélych a déti od 2 let véku.

Ekalantid pdsobf jako inhibitor plazmatického kalikreinu, ¢imz sni-
Zuje tvorbu bradykininu. Podavé se subkutdnné a vzhledem k riziku
hypersenzitivnich reakcf je jeho pouziti omezeno na podani ve zdra-
votnickém zafizeni (10). Ve Spojenych statech je schvélen pro pacienty
od 12 let véku.

Nejvyznamnéjsi novinkou v [é¢bé akutnich atak je perordinf inhibitor
plazmatického kalikreinu sebetralstat, ktery pfedstavuje prvni moznost
perordlni lé¢by HAE (11). Je schvadlen pro dospélé a déti od 12 let véku.
Dalsf perordini |éCiva, napfiklad antagonista bradykininového receptoru
deukriktibant, jsou v soucasnosti ve fazi klinického vyvoje (12).

Soucasny vyvoj tak ukazuje postupny posun od intravendzné
podavané lécby k jednodussim formam aplikace, véetné subkutanniho
a perordlniho podan.

Kratkodoba profylakticka terapie (STP)

Kratkodoba profylakticka 1é¢ba HAE je indikovana pired planovanymi
zakroky, které mohou vést ke spusténi ataky, zejména pfi vykonech
v oblasti hornich cest dychacich, dutiny Ustni, pfi endoskopickych
vykonech, intubaci nebo chirurgickych zakrocich. Ataka se typicky
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rozviji do 48 hodin po expozici spoustédi a jeji incidence po invazivnich
vykonech mlze dosahovat az 30 % (13).

Podanfi profylaxe pfred pldnovanym vykonem vyznamné snizuje
riziko vzniku ataky a mélo by byt nac¢asovano tak, aby Ucinek pretrvaval
po celou dobu vykonu. Lékem prvni volby pro kratkodobou profylaxi je
plazmaticky koncentrat C1 inhibitoru podavany intravendzné, obvykle
v davce 1000 IU nebo 20 IU/kg, aplikovany méné nez 6 hodin pred
vykonem (2). Navzdory podani profylaxe mlze dojit k rozvoji ataky,
a proto musi byt vzdy k dispozici lé¢ba akutni ataky (2).

Pokud neni koncentrat C1 inhibitoru dostupny, Ize u pacientt s vy-
sokym rizikem zvazit podani cerstvé zmrazené plazmy nebo kratkodobé
podani atenuovanych androgent (napft. danazol®) (2).

Specifickou situaci jsou pacienti Ié¢eni dlouhodobou profylaxi.
U pacientl s dobrou kontrolou onemocnéni nemusi byt dalsi kratko-
dobad profylaxe nutnd, nicméné u vysoce rizikovych vykont je vhodné
postup individudlné zvazit. VZdy viak musi byt bezprostfedné dostupna
Ucinna lécba akutni ataky (14).

Dlouhodoba profylakticka terapie (LTP)

Dlouhodoba profylaktickd 1é¢ba hereditdrniho angioedému je
indikovéna s cilem snizit frekvenci a zavaznost atak a dosdhnout co
nejlepsi kontroly onemocnéni. Sou¢asna doporuceni zdtrazruji indivi-
dualizovany pfistup, ktery zohlednuje frekvenci a tizi atak, jejich dopad
na kvalitu Zivota, komorbidity i preference pacienta (2). Cilem Iécby jiz
neni pouze redukce poctu atak, ale jejich Uplna eliminace a dosazenf
plné kontroly onemocnéni, coz vyzaduje pravidelné prehodnocovani
Uc¢innosti terapie a pfipadnou Upravu léCebné strategie (2).

Z pohledu soucasnych doporucenf Ize Ié¢bu rozdélit na Iécbu prvnf
a druhé volby (2). Mezi zakladni moznosti dlouhodobé profylaxe patii
moderni cilend Iéc¢iva, zejména monoklonalni protildtky a peroraln{
inhibitory kalikreinu, dale substitucnf 1é¢ba koncentraty C1 inhibitoru,
nove také 1é¢ba zamérend proti faktoru Xlla a pfistupy zalozené na
ovlivnéni genové exprese (2).

Lécba prvni volby zahrnuje moderni cilenou biologickou a mo-
lekuldrnf terapii, kterd se vyznacuje vysokou ucinnosti a pfiznivym
bezpecnostnim profilem. Naopak starsi terapeutické pristupy, zejména
atenuované androgeny a kyselina tranexamova, jsou v soucasnosti
povazovany za lé¢bu druhé volby. Jejich pouziti je omezeno nizsi

Ucinnosti a potencidlnimi nezadoucimi U¢inky a mélo by byt vyhrazeno

Tab. 1. Soucasné dostupnd lécba HAE-CI-INH v CR

Iné kontrole onemocnéni

pro situace, kdy moderni Ié¢ba neni dostupna nebo neni vhodna (2).
Vzhledem k dostupnosti G¢inné cilené lécby jiz v Ceské republice nemajf
tyto léCebné postupy v rutinni péci vyznamnéjsi misto. Volba konkrétni
lécby by méla byt vzdy individudini a méla by zohledhovat klinicky obraz
onemocneéni, dostupnost léc¢iv a preference pacienta. V pribéhu lécby
je nezbytné pravidelné hodnoceni jeji U¢innosti a bezpelnosti's cilem
dosazeni optimalni kontroly onemocnénf (2).

Inhibitory plazmatického kalikreinu

Lanadelumab

Lanadelumab je plné humanni monoklonalni protildtka zameéfena
proti plazmatickému kalikreinu (15). Podava se subkutanné v davce
300mg v intervalu 2 tydny, pficemz u pacientl s dobrou kontrolou
onemocnéni Ize interval prodlouzit az na 4 tydny (16). Lé¢ba vede
k vyznamnému snizenf frekvence atak a diky své uc¢innosti a relativné
jednoduchému davkovani patfi mezi zdkladni moznosti dlouhodobé
profylaxe (17). Je schvalen pro dospélé a déti od 2 let véku. V klinické
praxi |lze u pacientl s dlouhodobé stabilni kontrolou onemocnéni vyuzit
individualizaci ddvkovaciho rezimu podle tzv. Berlinského protokolu,
ktery umozniuje postupné prodluzovani intervalu mezi jednotlivymi

davkami pfi zachovani dostatecné kontroly onemocnénf (18).

Berotralstat

Berotralstat je perordini inhibitor plazmatického kalikreinu ur¢eny
k dlouhodobé profylaxi. Podava se v davce 150 mg jednou denné s jid-
lem (19). Vyhodou Iécby je perordlni podani, které rozsifuje moznosti
individualizace dlouhodobé profylaxe podle preferenci pacienta. Je
schvélen pro dospélé a déti od 12 let véku.

Koncentraty C1 inhibitoru

Substitu¢ni lé¢ba plazmatickymi koncentraty C1 inhibitoru pred-
stavuje Uc¢innou moznost dlouhodobé profylaxe. Lécivo Ize podavat
intravendzné nebo subkutanné v pravidelnych intervalech, pficemz
subkutdnni forma je v soucasnosti preferovana pro lepsi komfort paci-
enta (2).V Evropské unii je schvalena pro dlouhodobou profylaxi u do-
spélych a déti od 6 let veku. V Ceské republice je dostupny plazmaticky
koncentrat C1 inhibitoru Berinert® ktery se lisi schvalenymi indikacemi

a davkovacimi rezimy.

Lécivo Obchodni nazev Mechanismus tcinku Zpusob podani Indikace
Plazmaticky C1 inhibitor Berinert® Substituce C1 inhibitoru i V. Lécba akutni ataky
STP, LTP
Ikatibant Firazyr® Antagonista bradykininového | s. c. Lécba akutni ataky
receptoru B2
Lanadelumab Takhzyro® MonoklondIni protildtka proti |s.c. LTP
plazmatickému kalikreinu
Berotralstat Orladeyo® Perordln{ inhibitor p.o. LTP
plazmatického kalikreinu
Plazmaticky C1 inhibitor (s.c) | Berinert® Substituce C1 inhibitoru s.C. LTP
Garadacimab Andembry® MonoklonélIni protilatka proti |s.c. LTP
FXlla
Donidalorsen Dawnzera® Antisense oligonukleotid s.C. LTP
proti mRNA prekalikreinu
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Subkutdnné podévany plazmaticky C1 inhibitor se obvykle
aplikuje v davce 60 IU/kg dvakréat tydné (20). Intravendzni podani
je mozné v dévce 1000-2000 IU dvakrat tydné, nicméné podle
soucasnych doporucenf je intravendzni forma vnimana spise jako
lé¢ba druhé volby v situacich, kdy moderni Ié¢ba neni dostupna
nebo vhodna. Jeji pouziti je limitovano nutnosti zilnfho pfistupu,
vyssimi naklady a castéjsi aplikaci vzhledem ke krat$imu biologic-
kému polocasu (2, 21).

Garadacimab

Garadacimab je monoklonalni protildtka zaméfena proti faktoru Xlla,
kterd blokuje aktivaci kalikrein-kininového systému na jeho pocatku.
Jedné se o prvni lé¢ivo zamérené proti aktivovanému faktoru Xl (FXIla).
Lécba se zahajuje Uvodni dévkou 400 mg (2x 200 mg) subkutanné,
nasledné se pokracuje udrzovaci ddvkou 200 mg jednou mésicné (22).
Garadacimab vykazuje vysokou Uc¢innost ve snizeni frekvence atak a je
obecné dobte tolerovan (23). Je schvalen pro dospélé a dospivajici od
12 let véku.

Donidalorsen

Donidalorsen je antisense oligonukleotid cileny proti mRNA pre-
kalikreinu, ktery snizuje produkci prekalikreinu v jatrech, a tim omezuje
tvorbu bradykininu (24). Podava se subkutdnné v dévce 80 mg jednou
mésicné, pficemz Ize interval prodlouzit az na 8 tydnU. Lé¢ba vykazuje
vysokou Ucinnost, se snizenim frekvence atak pfiblizné o 80 % pfi
mési¢nim podani. Pfi prodlouzeném intervalu podani je Ucinnost nizsi,
avsak stale klinicky vyznamna (25). Je schvalen pro dospélé a dospivajici
od 12 let veéku.

Atenuované androgeny

Atenuované androgeny byly v [é¢bé dlouhodobé profylaxe pou-
Zivany po mnoho let a pfi vyssich davkach vykazuji dobrou Ucinnost.
V soucasnosti se vzhledem k jejich nezddoucim ucink&m doporucuje
davkovani nepfesahujici 200 mg denné, coz snizuje riziko toxicity, ale
zaroven mUze vést k nizsi i¢innosti lé¢by (2).

Pouziti androgen( je spojeno s vyznamnymi nezadoucimi Ucinky,
zejména virilizaci u Zen, dyslipidémif a hepatotoxicitou, véetné zvyse-
ného rizika jaternich nddord. Léc¢ba je kontraindikovana v téhotenstvi
anenivhodna u déti a dospivajicich vzhledem k negativnimu vlivu na
rdst a vyvoj (26, 27).

Pti dlouhodobém podavanije nutné pravidelné sledovani pacien-
td, veetné kontroly krevniho tlaku, laboratorniho hodnocenf jaternich
funkci a metabolického profilu a periodického ultrazvukového vysetient
jater (2).

Kyselina tranexamova

Kyselina tranexamové vykazuje u HAE-C1-INH omezenou ucinnost.
V klinické praxi mlze byt vyuzita v situacich, kdy nejsou dostupné
nebo vhodné jiné specifické terapeutické moznosti. Jeji podani Ize
zvazit také ve specifickych situacich, napfiklad v téhotenstvi, pokud
nenfdostupna lécba koncentradtem C1 inhibitoru. Jeji podanf Ize zvazit
také u nékterych forem HAE-nC1-INH, zejména u pacientd s mutacemi
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genl PLG a F12, kde byly publikovany nejpfesvedcivéjsi zkusenosti s jej
ucinnosti (2, 28, 29).

Ve srovnani s atenuovanymi androgeny ma pfiznivéjsi bezpec-
nostni profil, mdze viak byt spojena s vyskytem gastrointestinalnich
obtizi, o¢nich komplikaci a zvysenym rizikem tromboembolickych
pfihod (2).

Budouci smérovani lécby HAE-C1-INH

Vyznamny posun v 1é¢bé HAE-CI1-INH pfedstavuji nové pfistupy
zaloZené na genové terapii. Technologie CRISPR/Cas9 umoziuje cilenou
inaktivaci genu KLKB1 v hepatocytech, coz vede k trvalému snizenf pro-
dukce plazmatického kalikreinu a ndsledné k omezeni tvorby bradyki-
ninu (30). ExperimentaIn( [é¢ivo NTLA-2002 je podavano jednordzove
formou intravendzni infuze a mé potencidl zajistit dlouhodobou kont-
rolu onemocnéni bez nutnosti opakované profylaktické lécby (30, 31).

V klinickém hodnoceni faze 1 vedla jednorazova aplikace NTLA-2002
k vyraznému, davkove zavislému a dlouhodobému snizeni hladiny
plazmatického kalikreinu (az 0 95 %) a ke snizeni frekvence atak priblizné
0 95 %. Léc¢ha byla obecné dobfe tolerovana, bez vyskytu zavaznych
nezadoucich ucinkd (31).

Tyto vysledky naznacuji moznost funkéniho vyléceni HAE-CT1-INH
jednorazovym terapeutickym zdsahem. PfestoZe jsou dosavadni data
limitovdna malym poctem pacientl a délkou sledovéni, predstavuje
genova terapie zésadni zménu paradigmatu — od dlouhodobé supre-
sivni 1é¢by k potencialné kurativnimu pfistupu.

Soucasna situace v Ceské republice

Péce o pacienty s HAE je v Ceské republice soustfedéna do ¢tyf
specializovanych center pro diagnostiku a lé¢bu hereditarniho an-
gioedému: Ustavu imunologie FN Motol a Homolka v Praze, Ustavu
imunologie a alergologie FN Plzen, Ustavu klinické imunologie a aler-
gologie FN Hradec Kralové a Ustavu klinické imunologie a alergolo-
gie FN u sv. Anny v Brné. Toto uspofadani umoznuje dostate¢nou
geografickou dostupnost péce pfi sou¢asném zachovani vysoké
odbornosti a zkusenosti zdravotnického personalu. Vzhledem k nizké
prevalenci onemocnéni je centralizace péce povazovéna za klicovy
pfedpoklad spravné diagnostiky, optimalni volby [é¢by a dlouhodo-
bého sledovani pacientd.

V soucasné dobeé jsou pacientlim v Ceské republice dostupné
viechny zakladni moderni terapeutické pfistupy doporucované mezi-
narodnimi guidelines, tedy Ié¢ba akutnich atak, kratkodobd profylaxe
i moderni dlouhodobé profylaktickd Iécba. V klinické praxi jsou nej-
Castéji vyuzivany koncentraty C1 inhibitoru, lanadelumab, berotralstat
a noveé také garadacimab. Naopak atenuované androgeny a kyselina
tranexamova maji v soucasnosti pouze okrajové postaventi a jsou vy-
uzivany vyjimecné. Lécivé pfipravky uréené k lé¢bé akutnich atak a ke
kratkodobé profylaxi jsou pacientim poskytovény prostfednictvim
specializovanych center.

Z pohledu thrady lé¢by je lanadelumab hrazen z prostfedkd vefejné-
ho zdravotniho pojisténi u pacientt od 12 let véku pfi spinéniindikacnich
a Uhradovych kritérii. U détskych pacientt mladsich 12 let jsou lanade-
lumab, berotralstat a plazmatické koncentraty C1 inhibitoru v indikaci
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dlouhodobé profylaxe dostupné v rezimu individualni Uhrady podle
§ 16 z&kona ¢. 48/1997 Sb., o vefejném zdravotnim pojisténi. U détskych
pacientl je ikatibant rovnéz dostupny cestou individualni thrady podle
§ 16 uvedeného zdkona. V dobé pfipravy tohoto ¢lanku jsou garadaci-
mab a donidalorsen dostupné na zakladé individudini thrady podle § 16
zakona €. 48/1997 Sb., o vefejném zdravotnim pojistént.

Centralizace péce do omezeného poctu center umozriuje zachovani
vysoké odbornosti a zkusenosti s diagnostikou a lé¢bou tohoto vzacného

onemocnéni a soucasné zajistuje pacientdm pristup k moderni terapii.

Zaver

Lécba HAE-C1-INH prosla v poslednich letech zasadnim vyvojem.
Moderni cilend 1é¢ba umoznuje u vétsiny pacientl vyznamné snizit
frekvenci atak a v fadé pfipadd doséhnout jejich Uplné eliminace.
Soucasny trend sméfuje k jednodussim formam podani, individuali-
zované terapii a v budoucnu potencidlné i ke kurativnim pristupdm
zaloZenym na genové terapii. Cilem Ié¢by jiZ neni pouze zvlddanf jed-
notlivych atak, ale dosazeni plné kontroly onemocnéni a normalizace
kvality Zivota pacientd.
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