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prevalence 5,8 / 100 000
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Hereditarni angioedem
deficit C1-INH

Klinicky projev - otoky rizného rozsahu

Mista vzniku otoku :

koncetiny

oblicej

pohlavni organy

sliznice hrtanu - uduseni

sliznice strev - strevni obstrukce
sliznice mocovych cest - zadrzeni moci

Cl-inhibitor reguluje :

= komplementovy systém

= kalikrein / bradykininovy systém
= koagulacni systém
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HEREaltarnI angioeden
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tehotenstvi
= chirurgicke zakroky

= bez zjevne priciny
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Angioedem

Vrozeny deficit Cl-inhibitoru-HAE
autosomalné dominantni typ prenosu

I.typ: snizena hladina C1-INH
II.typ: normalni nebo zvysena hladina nefunkcniho C1-INH

III.typ: mutace genu pro koagulacni faktor XII (vzacny)

Ziskany deficit C1-inhibitoru - AAE

zpusobeny protildtkami proti C1-INH



Diagnosticka khiteria pro HAE

Anamnestické Udaje - klinické ptiznaky u vice ¢lenu rodiny

otok kuze bez svédéni
gastrointestinalni potize
otok laryngu

Klinicky obraz

snizena funkce C1-INH
snizena hladina C2, C4
genetickeé vysetreni

Laboratorni nalez



Hereditarni angioedem

Laboratorni prukaz

C2, C4 slozka komplementu - snizena hladina

test CH50 - snizeny
(klasicka cesta aktivace komplementu)

C1INH celkova hladina
I.typ - shizena
II.typ - normalni, nebo zvysena

C1INH funkcni test - snizeny

molekularne biologicky Drukaz mutace genu C1-NH
(geneticka laborator)




Rarametny: kemplementu
Ui ruznycehiferem angiecedemu
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CHS0 test

Pacienti s normalni aktivaci
klasické cesty komplementu
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Pacient s nizkou aktivaci
klasické cesty komplementu

100% lyza (destilovana voda + erytrocytalni suspenze




C1-INH fiunkeni test
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Zaver

HAE je zivot ohrozujici onemocnent,
je proto nutna dobra laboratorni
diagnostika.
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