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Hereditarni angioedém - defekt
C1 inhibitoru

Pricina: porucha funkce nebo snizeni hladiny C1 inhibitoru
Klinické projevy: otoky rizného rozsahu, gastrointestindlni potize
Lab. diagnostika: 1. stanoveni hladiny C1IINH a jeho funkce
- typ I. - snizend hladina C1INH
- typ II. - C1INH v norme, funkce sniZena
2. stanoveni slozek komplementu - snizend hladina €2 ,C4
3. funkcni testy komplementu
4. genetické vysetreni
5. rodinnd anamnéza
6. laboratorni vysetreni celé rodiny
Lécba: anabolicky steroid - problém u déti
kyselina tranexamova
v_akutnim stavu se aplikuje - CIINH humdnniho (Berinert P) nebo

rekombinantniho ptvodu (Ruconest)
- inhibitor bradykininového receptoru
(icatiband - Firazyr)
- mrazend plasma
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HAE - charakteristika

pestry klinicky obraz

predmét zdjmu nejen alergologu - imunologu,
ale i ostatnich klinickych obord

zavazné az fatalni komplikace
problémy z hlediska pracovniho zarazeni

asymptomatickd forma



Prukaz pacienta s Hereditirnim angioedémem (HAE)

AR

Jméno apifjment - _ Czech Republic
Datum narozent: 72 FN u sv. Annz vy Brnd
Pekafské 53, 656 91 BRNO

“M 2 o 543 181 111
Ustav klinlcké Imunologle
gologie

a alergoiogie
M Ambulance imuaologle - 4450

razitko

Pacient je v péci:

Obéanské sdruzeni imunodeficitnich pacientt HAE/AAE -

www, hae-imuno.cz

o
dg: Hereditami angioedém (HEA) vrozeny deficit C1 - inhibitoru (C1-INH)

Klinické projevy:

- otoky podkoZi v libovolné lokalizaci, rychle nastupujici, tevajici 2-3 dny,

- otoky submukézy zaZivaciho traktu vedou k bolestem bicha s nevolnosti a zvracenim, které
mohou simulovat i pfiznaky akutnito bficha, apendicitidy. bilidmi & ledvinové koliky...,

- otoky v oblasti laryngu mohou véstk obstrukei dychacich cest a asfyxii, tento priibth mize
skongit fatdlng - zaduscnim.

Terapie:
- dlouhodoba profylaxe inhibitory esterdzy (Exacyl) & anabolickym stcroidem (Danazol),
- kritkodobi profylaxe pred stomatologickymi &i jinymi traumatizujicimi I¢kafskymi
vykony piedstavuje substituci mrazenou plasmou (substituce C1 ~ INH) & inj. preparitem
Berinert P, intravendzné,
- terapii akutniho stayu pfi rozvoji obstrukee laryngu & akutnich gastrointestindlnich potiZi
peedstavuje Firazyr, inj. aplikovany podkozné Iékafem, rodinnym prishusnikem nebo autoaplikaci.



Berinert P

je C1INH humdnniho plvodu je pripraven z
krve ddrcl a nahrazuje chybéjici bilkovinu C1
INH v téle. Je mozno jej intravendzné podat v
pripadé zdvaznéjsich otokl dychacich cest a
brisnich obtiZi nebo jako preventivni 1€€bu
pred zdkroky, u nichz hrozi rozvoj ataky HAE
(zdvazné jsi stomatologické, chirurgickeé,
endoskopické vykony). K ndm je Iék dovdzen v
rdmci specifického 1écebného programu.

Ruconest

obsahuje G¢innou ldtku conestat alfa coz je
rekombinantni forma lidského inhibitoru Cl1
esterdzy a je vyrdbén z krdli¢iho mléka za
pouziti technologie rekombinantni DNA.
Podobné jako plazmovy koncentrdt €1 INH
nahrazuje i conestat alfa chybéjici inhibitor
C1, ¢imz navozuje fyziologicky stav. JakoZzto
rekombinantni forma vdak vyznamné eliminuje
riziko infekci.
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For intravenous use.
One vial contains 2100 U of
conestal 2
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RUCONEST

Ruconest se aplikuje pri akuthim zachvatu angioedému u dospélych
s hereditdrnim angioedémem (HAE)

Onesmi se podavat pri pozitivnim vysledku specifického IgE na
kraliky

O vysetreni specifického IgE na krdliky je tFeba opakovat jednou
rocné nebo po 10 poddnich (podle toho, co nastane driv)

Oobsah 1 lahvicky se naredi 14 ml vody pro injekci

O aplikujeme pomalou intravendzni injekci po dobu priblizné 5
minut
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Firazyr

O je to blokdtor receptort pro bradykinin - icatiban

Q Firazyr se aplikuje pri akutnim zachvatu angioedému u dospélych
s hereditarnim angioedémem

Q pacienti, kteri pripravek dosud nedostali, musi mit Firazyr
aplikovan ve zdravotnickém zarizeni nebo pod dohledem lékare

Q injekce Firazyru se aplikuje pomalu subkutdnné do bricha
po proskoleni a na zakladé rozhodnuti I€kare je moZna aplikace
samotnym pacientem



Q Zaznamovy blok HAE

Q ]FInformace pro pacienty, kterym Iékar predepsal I€Civy pripravek
irazyr

Q Jak ziskat co nejvic od Zivota s HAE

Q Firazyr - informacni karta pacienta

O Prirucka pro lékare k podavani Firazyru
O pouzdro s vybavenim

obsah pouzdra: 1 baleni Firazyru
Prirucka pro Iékare k poddvani Firazyru
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Pokyny pro edukaci pacienta k
domadci aplikaci

O pacienta sezndmime s postupem vlastnorucni aplikace Firazyru
dle prirucky - Informace pro pacienty

O provedeme nacvik samotné aplikace

QO presvédcime se, zda pacient vSemu rozumi a je schopen si sam
aplikovat |éCebnou latku

Q pacientovi vyddme: - Informace pro pacienty, kterym |ékar
predepsal l€Civy pripravek
- kontejner na likvidaci pouzitého materialu

12






HEREDITARNI
ANGIOEDEM

Prezentace rodinné
kazuistiky



vV ¥V VYV VY V V VY V

Osobni anamnéza pani PD

nharozena Vv roce 1946

dichodce
vdand, 2 déti

sobéstacnd, orientovanad

¢asté bolesti bricha, zvraceni, prijem, otoky rizného rozsahu

opakované hospitalizovana pro NPB
operace :apendektomie, cholecystektomie, revize dutiny brisn

sledovand na nasem oddéleni od roku 1991

’
I
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Potvrzeni diagnozy HAE u nasi
pacientky

» anamnéza
> kompletni imunologické a genetické vysetreni

» diagnostikovana porucha komplementového systému -
Hereditdrni angioedém typu II.

> nasazena terapie anabolickym steroidem (danazolem) 300mg/den
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Danoval - anabolicky steroid

Jsou to ,oslabené” muzské pohlavni
hormony. Mechanismemdejlc,h dcinku je
zvyseni produkce C1 INH v jatrech
nemocneho. Jejich pouZiti je nekdy
doprovazeno vedlejsimi ucinky, u
mladych Zen se nékdy projevuje jejich
efekt muzského pohlavniho hormonu.
Neni je mozno proto poddavat mladym a
téhotnym zendm.

Exacyl - kyselina tranexamova

(Exacyl) jsou to léky zasahujicido
procesu aktivace enzymu v krvi, véetné
enzymu rozpoustéjicich krevni srazeninu
(odtud ndzev antifibrinolytika). Blokuyji
ale i enzymy, jeZ se ucastni vzniku otoku
pri HAE.V Lécba timto lékem je
pomérné bezpecnd, z dostupnych leku
ale nejméne ucinnd. Nejcasté)simi
vedlejsimi GCinky byvaji prujmy.
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Vysetreni pribuznych
pacientky

» imunologické a genetické vysetreni

> starsi syn a jeho dcera - diagnostikovadna porucha
komplementového systému (Hereditdrni angioedém
typu IT.)

> mladsi syn zdrav
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Dlouhodobd anamnéza pani PD

1995 -diabetes mellitus
1997 - hypertenze

2000 - carcinom stitné zlazy
2002 - glaukom

2003 - benigni tumor na pravé strané
krku zasahujici az k mandibule
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Prevence komplikaci HAE

> konzultace zdravotniho stavu imunologem

> zajistit pacientku substitucni terapii pri
operaci i béhem pooperacni péce a dalsich
vysetreni

> edukace
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Osobni anamnéza pana HD

> narozen v roce 1966

> starsi syn pani PD

» administrativni pracovnik

> Zenaty, 1 dité

> bez klinickych projevi

> stejna porucha komplementového systému

> asymptomatickd forma onemocnéni
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Osobni anamnéza slecny LD

> harozena v roce 1988

> vnucka pani PD

> studujici VS

> priznaky uz v raném détstvi

> zazivaci problémy bez vyvoldvajici priciny
> HAE typu II.

> terapie: kyselinou tranexymovou,

intravenozni C1 - INH
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Prabéh onemocnéni u LD

Obdobi

Priznaky

Frekvence atak

Predskolni vek

zaZivaci potize
s intenzivnim
zZvracenim

méné casté

zazivaci potize
s intenzivnim

vzristajici tendence

Skolni vék zvracenim
otoky
otoky
¢ 2 s zazivaci potize se velmi ¢asté
Bp=PUEl zvracehnim
% obcasné
spise otoky

Dospélost

klesajici tendence
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Dospivani

> vyvrcholeni potizi

> zazivaci potize pouze obCasné

» velmi Casté otoky celého téla, zejména

ob
> ap

iCeje a krku
ikace C1 -INH i.v - vitdlni indikace

» terapie kyselinou franexymovou
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Jina onemocnéni

> astma bronchiale

> gynekologické potize (hasazena hormondlni
antikoncepce)

> vystupriovani priznakt zdkladniho onemocnéni
» hormonalni terapie ukoncena

> |é¢ba pouze symptomatickad
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Zaver

> pani PD - stabilizovand, projevy jsou
minimalni

> slec¢na LD - angioedém prevazné formou otokd,
klesajici tendence

»pan HD - bez potizi
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Dékuji za pozornost.

Alena Plodikova ‘




