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Doporucené postupy Svétové alergologické organizace (WAO) pro rok 2012 a doporucené postupy WAO a Evropské
akademie alergologie a klinické imunologie (EAACI) pro rok 2017 byly vytvofeny na zakladé konsenzu skupiny odborniki
tak, aby mohly informovat a radit zdravotniktim, kteti pecuji o pacienty s hereditarnim angioedémem (HAE) typu 1 a typu 2.

Experti nominovani do odbornych skupin vytvdrejici doporuéené postupy splihovali alespon 1z
ndsledujicich kritérii'2:

- Rozséahlé klinické zkuSenosti s 1é¢bou HAE

- Relevantni publika¢ni ¢innost v souvislosti s HAE

- Relevantni zkusenosti v mediciné zalozené na dukazech (evidence-based madicine)

Aby byla zajisténa globdlni odbornost a konsensus, byly vybrdny reprezentativni skupiny odbornikii z celého svéta*?

Tabulka niZe uvadi kli¢ové body vyvoje od dob prvniho vyddni doporuéenych postupti v roce 2012"2
Tento dokument nent kompletnim piehledem doporucent a Ctendiim se ditrazné doporucuje, aby pro zjistént vSech podrobnosti
nahlédli do pivodnich vyddni

Analyza zmén v doporucenych postupech pro roky 2012 a 2017 je oznacena svétle modrym textem, zatimco tmaveé modry text znadf citace pfimo z

prislusnych doporucenych postupt.

Téma Pdvodni 2012' Revize 20172

Androgeny Dlouhodoba profylaxe pomoci Rozpozndni prevalence nezddoucich uéinku u androgeni
androgennich derivétd je efektivni,
ale musi byt provadéna obeztetné
s ohledem na jejich androgenni a
anabolické ptisobeni.

Na androgeny musi byt nahliZeno kriticky, zvlasté kviili jejich
nezadoucim androgennim a anabolickym tc¢inktm, lékovym interakcim
a kontraindikacim. Autoti doporucenych postupti navrhuji pouzivat
androgeny az jako 1éky druhé volby pro dlouhodobou profylaxi.
Vedlejsi tc¢inky jsou Cetné a vyskytuji se u vétsiny pacienti

Diagnostika v Vysetfovani déti na HAE typu V&tsi dliraz na testovani

détském véku 1 i typu 2 HAE by mélo byt
odlozeno az do véku 12 mésicti
a meli by byt otestovani
vsichni potomci nemocného

Déti z rodin s vyskytem HAE by mély byt otestovany co nejdiive

a méli by byt otestovéni vSichni potomci nemocného rodice.

U potomk pacientli s HAE typu 11 typu 2 by mélo byt co nejdiive
provedeno vySetfeni komplementového systému a po dosazeni

rodice.
1 roku véku by toto vySetfeni mélo byt zopakovano. Dokud nebude
dokonceno tplné vysetieni na HAE typu 11 typu 2, se vSemi potomky
by mélo byt nakldddno tak, jako by méli HAE typu 1 nebo typu 2
Dlouhodobad Dlouhodobd profylaxe by méla byt P¥i rozhodovani, zda je dlouhodobd profylaxe vhodng,
profylaxe zvéZena u véech pacientd s vaznymi  je dulezité se vice zamérit na aktivitu nemoci a zhodnoceni
priznaky HAE typu 1a typu 2, bézného zivota
ohled na pacienta pricems by méla bjtbranavpotaz o qong profylaxe by méla byt indikovana individudlné a zvéZena u

zavaznost nemoci, ¢etnost atak,
kvalita zivota pacienta, dostupné
lé¢ebné prostredky a to, nakolik se
dati korigovat nemoc pomoci
lécby v rezimu ,,on demand*.

vsech pacientt s vaznymi piiznaky HAE typu 1 a typu 2, pii¢emz

by méla byt brdna v potaz aktivita nemoci, ¢etnost atak, kvalita zivota
pacienta, dostupnost lé¢ebnych prostredki a to, nakolik se daii
korigovat nemoc pomoci 1é¢by v rezimu ,,on demand*. Doporucuje

se zvazit profylaxi u pacientt, ktefi v zivoté celi uddlostem, jez jsou
spojovany se zvysenou aktivitou onemocnéni. Uspésna dlouhodobé
profylaxe vyzaduje vysokou miru spoluprace pacienta, proto by mély
byt pacientovy preference brany v ivahu. Autoii doporucenych
postuptt doporucuji jako 1ék prvni volby pro dlouhodobou profylaxi C1-
INH.
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Téma Pavodni 2012 Revize 20172
Dlouhodoba Vétsi duraz na rutinni hodnoceni dlouhodobé profylaxe
profylaxe Doporucuje se, aby dlouhodobé profylaxe u pacientt byla
i zhodnocena pri kazdé navstéve. Je tfeba brat v vahu zatéz
zhodnocent onemocnéni a preference pacienta
pacienta
»On-demand” Vsichni pacienti musi mit k Vétsi diraz na komplexni pééi
lécba atak dispozici akéni plan a piipravek

Doporucuje se, aby vSichni pacienti meéli k dipozici komplexni

klécbe ataky HAE a plnou péci upravenou pro potieby HAE. Vsichni pacienti by
méli mit akéni plan
,On-demand“ Pro lé¢bu ,,on-demand* by mély byt Posileni nazoru, ze u vSech atak HAE by méla byt zvazena
lécba atak zvazeny vsechny ataky, které vedou »~on-demand” [é¢ba

k vysileni/dysfunkci nebo zasahuji
oblicej, krk nebo bricho. Povinnd
je 1éc¢ba atak ovliviiujicich horni
dychaci cesty. Ataky by se mély
1é¢it co nejdiive. Doporucuje se, aby pacienti méli u sebe ,,on-demand“1é¢buna 2
ataky a aby ji nosili neustdle s sebou

Doporucuje se, aby se u vSech zachvatt zvazila ,,on-demand*
1écba. Je doporuceno, aby kazda ataka, kterd muze ovlivnit horni cesty
dychaci byla lécena co nejdrive.

Doporucuje se, aby pacienti meli

u sebe ,,on-demand“ 1é¢bu na na V pripadé¢ zasazeni hornich cest dychacich (j azyk, uvula, hrtan) je
2 ataky a aby ji nosili neustéle Casna 1é¢ba klicova. Pacienti by si méli pfi ¢ekdni na prevoz do
s sebou nemocnice sami podat lé¢bu. Je mimoradné dilezité upozornit vSechny

pacienty, aby po samostatném podani 1écby ihned vyhledali dalsi
pomoc. Otok hornich cest dychacich miize postupovat nebo se znovu
objevit a mtize byt nutné opakovat ddvku. Vyhledani pohotovostni péce
po podéni Iécby je nezbytné pro snizen rizika uduseni

Kratkodobad Rozhodnuti podat profylaxi Posun od zvazovdni kratkodobé profylaxe k doporuéeni
profylaxe pred pred zékrokem zavisi na kratkodobé profylaxe
zdkrokem pribéhu nemoci u pacienta

Navzdory vnimanym vyhoddm profylaxe koncentratem C1-INH
pted zdkrokem jsou diikazy o jeho ucinnosti vzacné. Kazuisticka
sdéleni naznacuji, ze i kdyz je poddna profylaxe, muze i po relativné
malych zékrocich dojit k otokim.>* Mnoho zprav vSak uvadi

nizsi vyskyt otokti u dospélych i déti pri poddni profylaxe pred
zdkrokem, a zd4 se, ze odpoveéd’ souvisi s ddvkou.>s7 Profylaxe
koncentratem C1-INH pred zékrokem je tedy doporuc¢ovana u vsech
1ékarskych, chirurgickych a dentdlnich zakrokd, pfi nichz dochdzi k
mechanickému drazdéni hornich dychacich cest

a pravdépodobném riziku
souvisejicim se zakrokem.
Podani kratkodobé profylaxe
pfed zdkrokem by mélo byt
zvazeno obzvlasté u dentalnich/
intraoralnich zdkroku, u zakrok,
kde je vyzadovana endotrachedlni
intubace, kde se manipuluje s
hornimi dychacimi cestami

nebo hltanem a pred
bronchoskopii/endoskopii
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