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HEREDITÁRNÍ ANGIoEDÉM

Pplk. MUDr. Ivan HOŠEK. mjr. MUDr. Tomáš BRABEC. plk. MUDr. .lán TOMČÍK
Interní Oddělení vojenské nemocnice. Brno

(náčeınikz pplk. MUDr. Ivan HOŠEK)

Hereditámí angioedém (dále HAE) je vrozené, ži-
vot ohrožující onemocnění, S uváděnou letalitou 25 až
30 % , především ve 2. a 3. dekádě.

Nejčastější příčinou Smrti je vznik laryngeálního
edému S asfyxií. Z tohoto důvodu je možné HAE Za-
řadit do výčtu příčin náhlé Smrti u mladých lidí (3).
Příčinou edému je porucha v komplementovém systé-
mu, a to deficience nebo afunkce inhibitoru C. esterä-
zy. Prvm’ ráce o Záchytu deficience C. inhibitoru es-
terázy v SSR byla publikována v r. 1975 (Staršia
aj . ) .

Naše pozorování

letý pacient B. D. byl přijat dne 20. 6. 1987 v ran-
ních hodinách na JIP VN Brno S bledým mohutným
otokem levé poloviny obličeje. Při prvním kontaktu
S lékařem nebyly patrny Známky dušnosti, pacient byl
při vědomí, Spolupracoval, odpovídal adekvátně.
Bezprostředně bylo podáno: 1 tbl. dithiadenu,

' 200 mg hydrocortisonu i. v., 200 mg hydrocortisonu
v infúzi F 1/1.

Během 15 minut se dostavuje náhle těžká respi-
rační dušnost. Pacient je agitovaný, vytrhává si infúzi
a vrhá Se k oknu. Teprve rychle nastupující bezvě-
domí S cyanózou umožňuje 3 osobám Zvládnout ne-
mocného, provést koniopunkci a pro Zástavu srdeční
činnosti zahájit zevní masáž. Následuje obtížná intu-
bace v edematózním terénu s odsátím Sekretu. Do 10
minut se obnovuje vědomí. Nemocný je po dvou ho-
dinách, během kterých Se Stav Stabilizoval, předán do
24 hodinové péče ARO kliniky FN Brno S diagnózou
Quinckeho edém. Otok spontánně odezněl do 4 dnů.
Později detailně odebraná anamnéza a dramatický
průběh nás vedly k podezření na HAE, což potvrdily
laboratorní nálezy. Nemocnému po propuštění Z VZS
byla, s ohledem na bydliště, doporučená dispenzari-
zace v referenční laboratoři pro poruchy komplemen-
tového systému v Bratislavě (doc. MUDr. Zora Star-
šia, CSc.). Velký podíl na zvládnutí dramatického
Stavu pacienta měl lékař ARO VN Brno mjr. MUDr.
Wondra.

Z anamnézy

V dětství APE, později zjištěna alergie na PNC. Na
otoky trpěl již od 1 roku věku. Objevovaly Se asi
2-3krát za měsíc hlavně na končetinách a v oblasti
zad. Nemocný byl opakovaně vyšetřován v KUNZ,
rodičům bylo sděleno, že se stav bude postupně Zlep-
šovat a v pubertě odezní. V posledních 2 letech se při-

družilo období atak zvracení, trvající 2-3 dny. Ne-
mocný Si však Zvykl své onemocnění bagatelizovat.
V lednu 1986 byl přijat na interní oddělení VN Brno
pro 2 dny trvající opakované zvracení , o otocích Se
vůbec nezmínil. Provedená gastroskopie potvrdila
Malloryho-Weisův Syndrom při namáhavém Zvrace-
ní, jinak byl nález negativní. Po krátkodobé hospitali-
Zaci Se Stav úplně upravil. _

V následujícím období byl opakovaně vyšetřován
na kožní ambulanci VN Brno pro otoky kůže. Byly
provedeny chladové, tepelné a tlakové testy. Ne-
mocný udává, že stačí , aby Svíral v ruce 3 minuty tyč
a ruka druhý den oteče. Vyšetřování na kožní ambu-
lanci však nevedlo k jednoznačné diagnóze. Nemocný
dlouhodobě užíval dithiaden, který si v poslední době

. Svévolně vysadil.
Dne 19. 6. 1987 mu v poledne otekla levá tvář,

k večeru Se otok zmírnil, a tak mu nevěnoval pozor-
nost. Ráno 20. 6. 1987 byl probuzen v 5.30 h, aby Za-
bezpečil dovoz Stravy. Zjistil, že má oteklou celou le-
vou polovinu hlavy a na levé oko skoro nevidí. Jízdu
však nastoupil. Během ní začal pociťovat dušnost. Po-
máhal Si Stlačováním kořene jazyka šroubovákem. Po
příjezdu prakticky vypadl Z kabiny řidiče. Duchapří-
tomným Zásahem jiné osoby byl Zabezpečen rychlý
převoz do VN Brno. Během transportu však dušnost
ustoupila. Při přijetí nejevil Známky dušnosti, byl
plně. při vědomí a vtipkoval.

Objektivní nález při přijetí

Nemocný při vědomí, bez objektivních Známek duš-
nosti a cyanózy. TK 16/10,7 kPa, P 72/min, pravidel-
ný. Hlava: výrazný bledý otok levé poloviny obličeje,
postihující horní a dolní víčko, nepřesahující úhel če-
listi. Ostatní Somatický nález Zcela v mezích normy.

Laboratorní vyšetření ze dne 22. 6. 1987

HBD 3,70 ukat/l - norma do 2,70 ukat/l, CK 8,32
ukat/l — norma 0,25 — 2,17 ukat/l, CK-MB 0,30
ukat/ 1 - norma 0 — 0,16 ukat/l. Ostatní biochemická
a hematologická vyšetření bez patologického nálezu.
Imunologické vyšetření (odd. klinické imunologie FN
Brno, ze dne 24. 6. 1987): C. — INH = 13 % - norma
103 ±18 % , C4 = 0,02 g/l - norma 0,2-0,4 g/l.
C3 = normální.

Protože HAE je onemocněním dědičným, pátrali
jsme hlouběji po rodinné anamnéze. Matka nemoc-
ného zemřela ve 34 letech, údajně na onemocnění jaJ
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IV,ter. Otec žije, lecı Se S onemocněním plic, nemocný
nemá vlastní sourozence a neví o nikom Z příbuzných,
kdo by trpěl na opakované otoky.

Diskuse

HAE je geneticky podmíněná choroba, která Se
projevuje opakovanými otoky na kůži a SliZnicích dý-
chacího, Střevního a močového traktu.

Toto onemocnění je způsobeno poruchou v kom-
plementovém Systému, a to deficiencí (typ A HAE),
nebo afunkcí (typ B HAE) inhibitoru C, esterázy
(C. INH). Tento defekt je přenášen jako autoso-
málně dominantní Znak. Způsobuje nadměrně zvýše- v
nou aktivaci první složky komplementu (Cl). To má
Za následek degradaci C4 a C2 složek komplementu
S následnou tvorbou vázoaktivních peptidů odpověd-
ných Za vznik edému.

Letalita neléčené HAE je vysoká, nejčastěji je Způ-
Sobena obstrukcí dýchacích cest s asfyxií. Klinicky se
HAE manifestuje náhlými epizodami edému podkož-
ního vaziva a sliznic Střevního, respiračního a močo-
vého traktu. '

Podkožní otoky jsou lokalizovány na kteroukoliv
část těla, nejčastěji postihují tvář, krk a horní končeti-
ny. Pacienti spojují vznik edému s mechanickým in-
Zultem (operační Zákroky, úraz, tlak). Jindy je dávají
do souvislosti S prudkým pohybem a působením chla-
du, eventuálně S pSychickým Stresem, např. před
Zkouškou. U žen jsou edémy dávány' do Souvislosti
S menstruací a těhotenstvím. U většiny nemocných
však nelze určit příčinu vzniku edému.

Kožní otoky jsou většinou Solitární, různé velikos-
ti. VZnikají velmi rychle, nejsou provázeny změnou
barvy kůže, ani výsevem urtik. Edém nikdy nesvědí,
což je důležitým Znakem proti alergickému angioedé-
mu. Ataky edému v dýchacích cestách vyvolávají ob-
strukci s dušením až S asfyxií. Edém SliZnice GIT způ-
Sobuje křečovité bolesti břicha a úporné Zvracení imi-
tující ileus tenkého Střeva. Jindy otoky sliznice GIT
Svádí k diagnóze akutní apendicitidy, vředové cho-
roby duodena nebo cholecystolitiázy. Edém SliZnice
močového měchýře a močových cest Způsobuje re-
tenci moče S častým nucením k močení. Trvá 1-3 dny,
poté spontánně vymizí. Frekvence je různá v rozmezí
dnů až let. Diagnóza HAE Se Stanovuje:
1. Na Základě RA (výskyt otoků u rodičů a příbuz-

ných).
2. Na Základě OA (recidivující edémy S charakteris-

tickou Symptomatologií).
3. Určením provokačního momentu (trauma, malé

chirurgické výkony, místní tlak, cvičení, Stres).
4. Z klinického obrazu (izolované Subkutánní bledé

nesvědivé otoky, klinické projevy otoků SliZnic dý-
chacích cest, GIT a močových cest). ,

5. Na základě alergologického vyšetření, které vy-
loučí alergický původ edému;

6. Určením koncentrace C. INH a C4 Složky komple-
mentu. U typu A HAE se nachází Snížená koncen-

trace C1 lNl-l od 12-50 %, u .typu B HAE bývají
hodnoty C1 INH nadměrně vysoké, kolem 187-
225 %. U obou forem Se zjišťuje Snížená koncen-
trace C4 Složky komplementu. V literatuře se uvá-
dí, že více než 90 % nemocných má HAE typu A.

Léčba HAE

Námi prováděná léčba hydrocortisonem Se ukázala
jako neúčinná. V literatuře je uváděno následující lé-
čebné schéma:
1. Léčba akutní ataky

a)›Podání C1 inaktivátoru (Behringwerke, NSR)
500-1 000 mg, (1-2 balení) ve 20-40 ml fyzio-
logického roztoku, pomalu i.v.; bezprostředně
Se Zastavuje šíření edému, ústup Se pozoruje za
3-4 hodiny, otok vymizí Za 12-24 hodin.

b) Transfúze čerstvé nebo Zmražené plazmy (400
až 1 500 ml); Zlepšení Se dostaví za 45 minut,
otok vymizí Za 12 hodin.

c) Antilysin 200 000 j. v pomalé infúzi, někdy Se
dostavuje promptní efekt, jindy je léčba bez
efektu.

2. Dlouhodobá preventivní léčba
a) Danol (firma Vinthrop) má Slabý androgenní

' účinek a neprojevuje Se u žen virilizačně. Je
nejúčinnějším lékem při dlouhodobé prevenci
onemocnění. Počáteční dávka 3 X 200 mg,
udržovací dávka 200 mg/den.

b) EAC (firma Germed) Zpočátku v dávce 20 g
na den, později dávku snižujeme na polovinu
až třetinu výchozí dávky. Nutno věnovat po-
Zornost vedlejším účinkům, je kontraindikován
při graviditě, tromboembolické nemoci.

c) Stenolon (Spofa): jeho použití je omezeno viri-
lizujícími účinky.

3. Krátkodobá profylaxe
Spočívá ve zvýšení dávky preventivního léku před

očekávaným provokujícím momentem. Před větším
chirurgickým výkonem má dobré účinky podání čer-
Stvé nebo mražené plazmy.

Souhrn

Autoři uvádějí případ onemocnění pacienta heredi-
tárním angioedémem. Letalita tohoto onemocnění je
20-30 % S maximem Ve 2. a 3. deceniu. HAE rozši-
řuje výčet možných příčin náhlé Smrti u mladých
osob. Je podán přehled diagnostických a léčebných
možností.
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