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Cédsti dokumentu

« Jak je takovy dokument
pripravovan?

» Definice a klasifikace onemocnéni

« Patofyziologie

« Diagnostika

~~ « Diferencialni diagnostika

« Lécba (vC. téhotenstvi a détskeho
véku)

* Podpora pacientu, domaci |écba,
samoaplikace
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Jak je takovy dokument pripravovan?

* Bylo osloveno témér 60 prednich evropskych odborniku

* Revize stavajicich doporuceni a uprava dle aktualniho

stavu vedeni
(védecke publikace, podminky v jednotlivych zemich,
-~ osobni zkusenosti)

* Prijat vetsinovy nazor
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Aktualizace doporuceni - DIAGNOSTIKA

* 1. Vsichni nemocni s podezrenim na HAE maji
podstoupit laboratorni testy.

— * 2. Pri pozitivhim zachytu zopakovat.

e

* 3. Pri normalnich hodnotach a trvajicim podezreni
genetické vysetreni. e
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Aktualizace doporuceni —
LECBA ATAKY

« 4. U kazde ataky ma byt zvazeno, zda ma byt leCena.

« 5. LéCba musi vzdy nasledovat v pripade hroziciho nebo
Jjiz probihajiciho otoku hornich cest dychacich.

~~ + 6. Kléecbeé se ma pristoupit co nejdrive.

« 7. KIlécbé ataky vyuzit nitrozilni formu C1-inhibitoru,
icatibant, (ecalantid-jen USA).

« 8. Pri postizeni dychacich cest Casne zvazit intubaci Ci
chirurgické reseni.

« 9. Kazdy nemocny u sebe dostatecné mnozstvi lecby
(nejméné na 2 ataky).

———
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Aktualizace doporuceni —
KRATKODOBA PREVENCE

* 10. Zvazit kratkodobou prevenci pred Iékarskymi,
chirurgickymi Ci zubnimi procedurami Ci jinymi
faktory vyvolavajici ataky.
* 11. Preference nitrozilniho podani C1-INH.
— + 12. Zvazeni prevence pred individualnimi faktory
J ¢ (napfr. stres).

pozn.

» mechanické drazdeni zejm. v hornich dychacich a zazivacich
cestach (intubace, bronchoskopie, gastroskopie)

> k otoku obvykle dochazi do 48 od procedury

» pokud se nepoda prevence pred extrakci zubu, pak 1/3 nemocnych
ataka v oblasti hlavy a krku

———
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Aktualizace doporuceni —
DLOUHODOBA PREVENCE

fppt.cuvin

13. Cilem |éCby je plna kontrola onemocneéni, ktera
normalizuje zivot pacienta.

14. Zahajeni dlouhodobée prevence ma byt zvazovano
pri kazde navsteve |lekare se zohlednenim aktivity
onemocheni, bremenem a kontrolou choroby,
preference nemocného.

15.-17. Jako leky prvni volby: plazmaticky C1INH,
lanadelumab, berotralstat.

18. Pouziti androgenu vzdy jako druhotna volba

19. Pacienti na profylaxi pravidelne kontroly efektivity,
S Upravou davkovani.
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Aktualizace doporuceni —
DETSKA POPULACE

« 20. Testovani deti v rodinach s HAE co nejdrive.

« 21. Pro lécbu atak déeti pod 12 let pozivat icatibant Ci
plazmaticky C1-INH. Fv.

_« pozn. /;“;,w*\ :
¥ » prvni manifestace v 50% pred 12.rokem
» 90% pred 23. rokem
» nejcastéji kozni manifestace, brisni ataky mohou byt
prehlédnuty
» nejmladsi dité s atakou ve 4 tydnech veku
—— » atakam Castéji pfedchazi kozni projevy

(erytema marginatum)
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DETSKA POPULACE- dalsi poznamky

» pozor na brisni ataky a moznost dehydratace
(Castéji nutnost infuzi)

» neuzivat androgeny, preferovat kys. tranexamovou
__ » infekce jako Casty spoustec atak
- » vakcinace je bezpecCha a prospesna

» pozor na antikoncepci s estrogeny

» edukace ucitelu, Iécba stale s sebou
(Skolni a prazdninové akce)

» zvazit i ockovani proti chripce
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Aktualizace doporuceni —
GRAVIDITA a KOJENI

« 22. Preferencné uzivat plazmaticky C-INH.

--...._____‘_

/ * pozn..

» pouziti icatibantu jeste oficialneé neschvaleno, ale v fade
pripadu jiz pouzito bez NU

» Individualni kratkodoba prevence pfi odberu plodove
vody a prubéhu porodu

» epiduralni anestezie (ne celkova s intubaci)
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Aktualizace doporuceni —
DALS/

fppt.com

23. Kazdy nemocny ma mit vypracovan
svuj vlastni akeéni plan

24. Zajisteni komplexni a uplné péce o HAE nemocné
(mezioborova spoluprace, vysvétleni vSech aspektu
nemoci a podpora pfi jejich zvladani)

25. Vsichni nemocni léceni v centrech pro HAE

26. Vsichni nemocni vybaveni léCbou atak by meli byt
vedeni k samoaplikaci

27. Nezbytna edukace nemocnych o spoustéecich atak
28. Vzdy vysetrit vsechny Cleny rodiny
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Zaverem...

Jedna se pouze o doporuceni pro lekare.

« Podminky v jednotlivych zemich ruzné.

Dulezité prosazovani na urovni zdravotnich pojistoven.
___* Nezastupitelna uloha pacientskych organizaci.
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