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HEREDITARNI ANGIOEDEM

Pplk. MUDr. Ivan HOSEK. mjr. MUDr. Tom4$ BRABEC. plk. MUDr. Jan TOMCIK
Interni oddéleni vojenské nemocnice. Brno
(né&elnik: pplk. MUDT. Ivan HOSEK)

Hereditarni angioedém (ddle HAE) je vrozené, Zi-
vot ohroZujici onemocnéni, s uvddénou letalitou 25 aZ
30 %, pfedevsim ve 2. a 3. dekadé.

Nejcastéj$i pficinou smrti je vznik laryngeélniho
edému s asfyxii. Z tohoto diivodu je mozné HAE za-
fadit do vy¢tu pfitin ndhlé smrti u mladych lidi (3).
Pfi¢inou edému je porucha v komplementovém systé-
mu, a to deficience nebo afunkce inhibitoru C, estera-
zy. Prvni géce o zachytu deficience C, inhibitoru es-
terazy v CSSR byla publikovdna v r. 1975 (StarSia

aj.).
NasSe pozorovani

21lety pacient B. D. byl pfijat dne 20. 6. 1987 v ran-
nich hodinach na JIP VN Brno s bledym mohutnym
otokem levé poloviny obli¢eje. Pfi prvnim kontaktu
s Iékafem nebyly patrny znamky dusnosti, pacient byl
pti védomi, spolupracoval, odpovidal adekvatné.
Bezprostiedné bylo poddno: 1 tbl. dithiadenu,
200 mg hydrocortisonu i. v., 200 mg hydrocortisonu
v infazi F 1/1.

Béhem 15 minut se dostavuje nihle téZka respi-
raéni dusnost. Pacient je agitovany, vytrhav4 si infizi
a vrhé se k oknu. Teprve rychle nastupujici bezvé-
domi s cyanézou umoZiiuje 3 osobam zvladnout ne-
mocného, provést koniopunkci a pro zistavu srdeéni
¢innosti zah4jit zevni maséZ. Nésleduje obtiZné intu-
bace v edematéznim terénu s odsatim sekretu. Do 10
minut se obnovuje védomi. Nemocny je po dvou ho-
dinich, b&hem kterych se stav stabilizoval, pfeddn do
24 hodinové péce ARO kliniky FN Brno s diagnézou
Quinckeho edém. Otok spontinné odeznél do 4 dnd.
Pozdéji detailné odebrand anamnéza a dramaticky
prubéh nés vedly k podezieni na HAE, coZ potvrdily
laboratorni nlezy. Nemocnému po propusténi z VZS
byla, s ohledem na bydlist€, doporuc¢ena dispenzari-
zace v referen¢ni laboratofi pro poruchy komplemen-
tového systému v Bratislavé (doc. MUDr. Zora Star-
ia, CSc.). Velky podil na zvlddnuti dramatického
stavu pacienta mél lékat ARO VN Brno mjr. MUDr.
Wondra.

Z anamnézy

V détstvi APE, pozdéji zji§t€na alergie na PNC. Na
otoky trpél jiz od 1 roku vé€ku. Objevovaly se asi
2-3krat za mésic hlavné na koncetinach a v oblasti
zad. Nemocny byl opakované vysetfovian v KUNZ,
rodi¢im bylo sdéleno, Ze se stav bude postupné zlep-
§ovat a v puberté odezni. V poslednich 2 letech se pfi-

druzilo obdobi atak zvraceni, trvajici 2-3 dny. Ne-
mocny si v§ak zvykl své onemocnéni bagatelizovat.
V lednu 1986 byl pfijat na interni oddéleni VN Brno
pro 2 dny trvajici opakované zvraceni, o otocich se
viibec nezminil. Provedena gastroskopie potvrdila
Malloryho-Weisliv syndrom pi#i namdhavém zvrace-
ni, jinak byl nélez negativni. Po kratkodobé hospitali-
zaci se stav dplIné upravil.

V nésledujicim obdobi byl opakované vySetfovdn
na koZni ambulanci VN Brno pro otoky kize. Byly
provedeny chladové, tepelné a tlakové testy. Ne-
mocny udavd, Ze staci, aby sviral v ruce 3 minuty ty¢
a ruka druhy den otece. Vy3etfovani na kozni ambu-
lanci v§ak nevedlo k jednozna¢né diagnéze. Nemocny
dlouhodobé uZival dithiaden, ktery si v posledni dobé
svévolné vysadil.

Dne 19. 6. 1987 mu v poledne otekla leva tvaf,
k veceru se otok zmirnil, a tak mu nevénoval pozor-
nost. Réano 20. 6. 1987 byl probuzen v 5.30 h, aby za-
bezpecil dovoz stravy. Zjistil, Ze ma oteklou celou le-
vou polovinu hlavy a na levé oko skoro nevidi. Jizdu
viak nastoupil. Béhem ni za¢al pocifovat dusnost. Po-
mdhal si stlatovanim kofene jazyka Srouboviakem. Po
pfijezdu prakticky vypadl z kabiny fidi¢e. Duchapfi-
tomnym zdsahem jiné osoby byl zabezpeden rychly
pfevoz do VN Brno. B&hem transportu viak dusnost
ustoupila. Pfi pfijeti nejevil znamky du$nosti, byl
pIné pfi védomi a vtipkoval.

Objektivni nalez pri prijeti

Nemocny pfi védomi, bez objektivnich znamek dus-
nosti a cyanézy. TK 16/10,7 kPa, P 72/min, pravidel-
ny. Hlava: vyrazny bledy otok levé poloviny obliceje,
postihujici horni a dolni vi¢ko, nepiesahujici thel ée-
listi. Ostatni somaticky ndlez zcela v mezich normy.

Laboratorni vysetieni ze dne 22. 6. 1987

HBD 3,70 ukat/1 — norma do 2,70 ukat/1, CK 8,32
ukat/l — norma 0,25 - 2,17 ukat/1, CK-MB 0,30
ukat/1 — norma 0 - 0,16 ukat/1. Ostatni biochemicka
a hematologicka vySetieni bez patologického néilezu.
Imunologické vySetieni (odd. klinické imunologie FN
Brno, ze dne 24. 6. 1987): C, — INH = 13 % —norma
103 +18 %, C; = 0,02 g/l — norma 0,2-0,4 g/l.
C; = normdlni.

Protoze HAE je onemoenénim dédi€nym, patrali
jsme hloubégji po rodinné anamnéze. Matka nemoc-
ného zemiela ve 34 letech, idajné na onemocnéni ja-
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ter. Otec Zije, 1é¢i se s onemocnénim plic, nemocny
nema4 vlastni sourozence a nevi o nikom z pfibuznych,
kdo by trpé€l na opakované otoky.

Diskuse

HAE je geneticky podminéna choroba, ktera se
projevuje opakovanymi otoky na ktZi a sliznicich dy-
chaciho, stfevniho a mo¢ového traktu.

Toto onemocnéni je zpliisobeno poruchou v kom-
plementovém systému, a to deficienci (typ A HAE),
nebo afunkci (typ B HAE) inhibitoru C, esterazy
(C, INH). Tento defekt je pfenasen jako autoso-
mélné dominantni znak. Zpisobuje nadmérné zvyse-
nou aktivaci prvni slozky komplementu (C,). To ma
za nasledek degradaci C4 a C; sloZzek komplementu
s naslednou tvorbou vazoaktivnich peptidi odpovéd-
nych za vznik edému.

Letalita nelé¢ené HAE je vysok4, nejcasté;ji je zpt-
sobena obstrukci dychacich cest s asfyxii. Klinicky se
HAE manifestuje ndhlymi epizodami edému podkoz-
niho vaziva a sliznic stfevniho, respira¢niho a moco-
vého traktu. -

PodkoZni otoky jsou lokalizovany na kteroukoliv
¢ast téla, nejcastéji postihuji tvaf, krk a horni konceti-
ny. Pacienti spojuji vznik edému s mechanickym in-
zultem (operacni zdkroky, draz, tlak). Jindy je dévaji
do souvislosti s prudkym pohybem a puisobenim chla-
du, eventudlné s psychickym stresem, napf. pied
zkouskou. U Zen jsou edémy davdny do souvislosti
s menstruaci a t€hotenstvim. U vétSiny nemocnych
viak nelze urcit pfic¢inu vzniku edému.

KoZni otoky jsou vét§inou solitarni, rizné velikos-
ti. Vznikaji velmi rychle, nejsou provazeny zménou
barvy kiZe, ani vysevem urtik. Edém nikdy nesvédi,
coz? je dileZitym znakem proti alergickému angioedé-
mu. Ataky edému v dychacich cestach vyvolavaji ob-
strukci s duenim az s asfyxii. Edém sliznice GIT zpii-
sobuje kiecovité bolesti bficha a iporné zvraceni imi-
tujici ileus tenkého stieva. Jindy otoky sliznice GIT
svadi k diagnéze akutni apendicitidy, viedové cho-
roby duodena nebo cholecystolitidzy. Edém sliznice
mocového méchyfe a mocovych cest zplisobuje re-
tenci modce s ¢astym nucenim k moceni. Trvé 1-3 dny,
poté spontanné vymizi. Frekvence je rizna v rozmezi
dni aZ let. Diagn6za HAE se stanovuje:

1. Na zékladé RA (vyskyt otokii u rodi¢i a pfibuz-
nych).

2. Na zdkladé OA (recidivujici edémy s charakteris-
tickou symptomatologif).

3. Ur&enim provokaéniho momentu (trauma, malé
chirurgické vykony, mistni tlak, cviCent, stres).

4. Z klinického obrazu (izolované subkutdnni bledé
nesvédivé otoky, klinické projevy otok sliznic dy-
chacich cest, GIT a modovych cest).

5. Na zékladé alergologického vy3etieni, které vy-
loudi alergicky piivod edému.

6. Ur¢enim koncentrace C; INH a C; sloZky komple-
mentu. U typu A HAE se nachazi sniZzen4 koncen-

trace C; INH od 12-50 %, u typu B HAE byvaji
hodnoty C, INH nadmérné€ vysoké, kolem 187-
225 %. U obou forem se zjistuje snizend koncen-
trace C, sloZky komplementu. V literatufe se uva-
di, Ze vice nez 90 % nemocnych ma HAE typu A.

Lécba HAE

Némi provddéna 1é¢ba hydrocortisonem se uké4zala
jako neucinna. V literatufe je uvadéno nasledujici 1¢-
¢ebné schéma:

1. Lécba akutni ataky

a)-Podani C; inaktivitoru (Behringwerke, NSR)
500-1 000 mg, (1-2 baleni) ve 2040 ml fyzio-
logického roztoku, pomalu i.v.; bezprostfedné
se zastavuje $ifeni edému, Gstup se pozoruje za
3—-4 hodiny, otok vymizi za 12-24 hodin.

b) Transfize ¢erstvé nebo zmraZené plazmy (400
aZz 1 500 ml); zlepSeni se dostavi za 45 minut,
otok vymizi za 12 hodin.

¢) Antilysin 200 000 j. v pomalé infizi, nékdy se
dostavuje promptni efekt, jindy je 1é¢ba bez
efektu.

2. Dlouhodoba preventivni 1é¢ba

a) Danol (firma Vinthrop) mé slaby androgenni
ucinek a neprojevuje se u Zen virilizacné. Je
nejucinnéj§im lékem pfi dlouhodobé prevenci
onemocnéni. Pocditeéni davka 3 x 200 mg,
udrZovaci ddvka 200 mg/den.

b) EAC (firma Germed) zpo¢itku v ddvce 20 g
na den, pozdéji ddvku sniZujeme na polovinu
aZ tfetinu vychozi davky. Nutno vénovat po-
zornost vedlej$im a¢inkim, je kontraindikovan
pfi gravidité, tromboembolické nemoci.

c) Stenolon (Spofa): jeho pouZiti je omezeno viri-
lizujicimi Gc¢inky.

3. Kratkodob4 profylaxe

Spociva ve zvySeni davky preventivniho 1€ku pied
oc¢ekdvanym provokujicim momentem. Pied vétSim
chirurgickym vykonem ma dobré tcinky podéani er-
stvé nebo mrazené plazmy.

Souhrn

Autofi uvadégji pfipad onemocnéni pacienta heredi-
tarnim angioedémem. Letalita tohoto onemocnéni je
20-30 % s maximem ve 2. a 3. deceniu. HAE rozsi-
fuje vycet moznych pfifin ndhlé smrti u mladych
osob. Je podén ptehled diagnostickych a 1é€ebnych
moZnosti.
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