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Modernf lé¢ba hereditarntho angioedému s deficitem C1inhibitoru: od kontroly atak k dp

rozviji do 48 hodin po expozici spoustédi a jeji incidence po invazivnich
vykonech mlze dosahovat az 30 % (13).

Podanf profylaxe pred 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 podéni profylaxe mlze dojit k rozvoji ataky,
a proto musf 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 (napf. danazol®) (2).

Specifickou situaci jsou pacienti Ié¢eni dlouhodobou profylaxi.
U pacientl s dobrou kontrolou onemocnéni nemusi byt dalsi kratko-
doba 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. Souc¢asna doporuceni zdtrazrujf 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 Ié¢bu prvnf
a druhé volby (2). Mezi zakladni moznosti dlouhodobé profylaxe patii
moderni cilend Iéc¢iva, zejména monoklonalni protildtky a perordln{
inhibitory kalikreinu, dale substitu¢nf Ié¢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 1é¢ba nenf 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 Ucinnosti a bezpelnosti's cilem
dosazeni optimalni kontroly onemocnénf (2).

Inhibitory plazmatického kalikreinu

Lanadelumab

Lanadelumab je plné humanni monoklonalni protildtka zaméfena
proti plazmatickému kalikreinu (15). Podéavé 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 dévkovani patfi mezi zdkladni moznosti dlouhodobé
profylaxe (17). Je schvalen pro dospélé a déti od 2 let véku. V klinické
praxi |ze u pacientl s dlouhodobé stabilni kontrolou onemocnéni vyuzit
individualizaci davkovaciho rezimu podle tzv. Berlinského protokolu,
ktery umozniuje postupné prodluzovani intervalu mezi jednotlivymi

davkami pfi zachovani dostatecné kontroly onemocnéni (18).

Berotralstat

Berotralstat je perordlnf inhibitor plazmatického kalikreinu urceny
k dlouhodobé profylaxi. Podava se v davce 150 mg jednou denné s jid-
lem (19). Vyhodou Ié¢by 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 subkutdnné 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® MonoklonéIni protilatka proti |s.c. LTP
FXlla
Donidalorsen Dawnzera® Antisense oligonukleotid s.C. LTP
proti mRNA prekalikreinu
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