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Mezinarodni doporuceni pro diagnostiku a IéCbu détskych
pacientu s hereditarnim angioedémem (2026)

Pacientské shrnuti pro pecujici rodiny a mladé pacienty s HAE

Na zacatku roku 2026 publikoval védecky ¢asopis ALLERGY souhrn doporuceni pro lé¢bu
hereditarniho angioedému u déti, a to v ¢lanku International Guideline on the Diagnosis and
Management of Pediatric Patients With Hereditary Angioedema. PfestozZe je dokument uréen
primarné Iékafiim, mély by ho zaznamenat také rodiny pacientt s HAE. Zde je shrnuti hlavnich
doporuceni pro edukacni ucely pacientll s HAE a jejich rodinnych pfislusniku.

Uvod

Hereditarni angioedém (HAE) je vzacné dédicné onemocnéni, které zpUsobuje opakované otoky
kdze, sliznic, bficha nebo dychacich cest. U déti mize byt diagnéza slozitéjsi, protoze pfiznaky
mohou pfipominat alergii, bolesti bficha nebo jiné bézné détské potize. VEasna diagnéza, dostupnost
akutni lé¢by, edukace rodiny a pravidelné sledovani ve specializovaném centru pomahaji détem s
HAE Zzit co nejbéznéjsi zivot.

Pozor: Tento text nenahrazuje doporuceni oSetfujiciho lékafe. Konkrétni lIéCba se vZdy Fidi
zdravotnim stavem ditéte, dostupnosti léCiv v dané zemi a rozhodnutim specializovaného Iékare.

1. Vékové skupiny, data a vyzkum

Doporuceni se tyka ¢tyf vékovych skupin: novorozenct od narozeni do 1 mésice, kojencl od 1
mésice do 2 let, déti od 2 do 12 let a adolescentll od 12 do 18 let.

Doporuceni 1: Klinické studie by mély zohlednovat vék a vyvoj ditéte.

Dité v kojeneckém véku, Skolni dité a dospivajici maji odliSné potfeby, moznosti spoluprace i
bezpecnostni hlediska. Proto je dllezité, aby vyzkum nehodnotil vSechny déti jako jednu skupinu, ale
rozliSoval jejich vék a vyvojovou zralost.

Doporuceni 2: Registry HAE by mély pravidelné zvefejnovat pocty détskych pacientu.
Registry pomahaiji Iépe pochopit, kolik déti s HAE Zije v jednotlivych zemich a jakou péci potiebu;ji.
Kvalitni data mohou podpofit lepSi dostupnost diagnostiky, I€Cby i vyzkumu.

2. Diagnostika HAE u déti

Doporuceni 3: U ditéte s opakovanymi otoky, otokem dychacich cest nebo opakovanymi
nevysvétlenymi bolestmi bficha je vhodné zvazit diagnézu HAE a provést laboratorni vysetieni
bez ohledu na rodinnou anamnézu.

HAE se nemusi vzdy objevit v rodiné jiz dfive, protoze ¢ast pfipadu vznika nové. Opakované bolesti
bficha bez jasné pfi¢iny nebo otoky bez kopfivky a svédéni by proto mély vést k uvaze o HAE.
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Doporuéeni 4: Pribuzni prvniho stupné pacienta s HAE by méli byt povazovani za rizikové a
méli by byt vySetieni co nejdrive.

Tyka se zejména déti, sourozencu a rodicli pacienta. V€asné vySetfeni muze zabranit situaci, kdy je
prvni ataka nerozpoznana a potencialné nebezpecna.

Doporuceni 5: Pri podezieni na HAE se doporucuje vySetrit hladinu C4 a antigenni a funkéni
hladiny C1 inhibitoru.

Tato laboratorni vySetfeni pomahaji potvrdit nebo vyloucit nejéastéjsi typ HAE s deficitem C1
inhibitoru. Pro jistotu jsou potfeba dva shodné vysledky, protoZe hodnoty se u déti, zejména v raném
véku, mohou ménit.

Doporucéeni 6: Déti, které jsou pFibuznymi prvniho stupné pacienta s HAE s normalnim C1
inhibitorem, by mély byt vySetifeny na genetickou variantu znamou v rodiné.

U nékterych typl HAE nejsou zakladni hodnoty C1 inhibitoru snizené. Pokud je v rodiné znama
konkrétni geneticka zména, mize genetické vysetifeni pomoci uréit, zda je dité také rizikové.

Doporuceni 7: U déti s typickymi pfiznaky HAE, ale bez rodinné anamnézy a s normalnimi
hodnotami C4 a C1 inhibitoru, se doporucuje zvazit vySetreni znamych genetickych variant
HAE s normalnim C1 inhibitorem.

To je dulezité hlavné v situaci, kdy pfiznaky odpovidaji HAE, ale bézné laboratorni testy diagnézu
nepotvrzuji. LékaF pak mize rozhodnout, zda ma smysl rozsifené genetické vysetreni.

Doporucéeni 8: U novorozenct s pozitivni rodinnou anamnézou HAE se doporucuje screening
komplementu a/nebo genetické vySetieni, pokud je rodinna varianta znama. Testy
komplementu by se mély zopakovat po 1. roce zivota.

U novorozencl mohou byt hladiny nékterych sloZzek komplementu pfirozené nizsi, a proto nemusi byt
vysledek definitivni. Opakovani testl po prvnim roce pomaha diagnézu spolehlivé potvrdit, nebo
vyloudit.

3. Organizace péce, edukace a podpora rodiny

Doporuceni 9: Déti s HAE by mély byt sledovany zkusenymi lékafi ve specializovaném centru
komplexni péce.

HAE je vzacné onemocnéni a specializované centrum ma zkusenosti s diagnostikou, akutni 1é¢bou,
prevenci i dlouhodobym planovanim péce.

Doporuceni 10: Pfechod z détské do dospélé péce by mél byt planovan vcas.
Je doporucéeno zajistit plynuly pfechod détskych pacientll s HAE s deficitem C1 inhibitoru z
pediatrické péde do péce pro dospélé a zahdjit diskuse s pacienty, pe€ovateli a budoucimi lékafi v€as.

Doporuceni 11: Déti, adolescenti a jejich rodiny by méli byt pravidelné edukovani o priibéhu
onemocnéni, rozpoznani priznakd a podavani lécby.

Rodina by méla védét, jak vypada zacinajici ataka, kdy podat Iék a kdy vyhledat urgentni péci. U
starSich déti je vhodné postupné trénovat vétsi samostatnost.

Doporuceni 12: Ucitelé, trenéri, Iékari a dalSi osoby, které o dité pecuji, by méli dostat
srozumitelné pisemné informace o HAE a akutni Ié¢hé.
Dité travi mnoho ¢asu mimo domov, a proto je dilezité, aby lidé v jeho okoli védéli, co délat pfi atace.
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Praktické instrukce mohou byt zasadni napfiklad ve Skole, na sportovnim soustfedéni nebo pfi
cestovani.

Doporuceni 13: Rodiny by mély byt informovany o narodnich pacientskych organizacich a
HAE International.

Pacientské organizace mohou nabidnout edukaci, praktické materialy, kontakt s dalSimi rodinami a
podporu pfi zvladani zivota s HAE. Pro mnoho rodin je dllezité védét, Ze v tom nejsou samy.

4. Spoustéce atak a kazdodenni prevence

Doporuceni 14: U adolescentnich pacientek s HAE se doporucuje nepouzivat peroralni
antikoncepci obsahujici estrogen.

Estrogeny mohou u ¢asti divek a zen zhorSovat pribéh HAE a zvySovat riziko atak. Vhodnou
alternativu by méla pacientka feSit se svym Iékafem, idealné ve spolupraci s gynekologem a HAE
centrem.

Doporuceni 15: U détskych pacienti s HAE se doporucuje vyhybat se ACE inhibitoriim.
ACE inhibitory jsou Iéky pouzivané hlavné na vysoky krevni tlak a néktera dalSi onemocnéni. U
pacientdl s HAE mohou zhor$ovat otoky, proto je dulezité, aby Iékafi o diagnéze HAE védéli.

Doporuceni 16: Déti s HAE by mély byt pravidelné oc¢kovany podle narodniho o¢kovaciho
kalendare.

Infekce mohou byt spousté&em atak, proto je prevence infekci dulezita. O¢kovani by mélo byt
planovano s ohledem na bézna doporuceni a zdravotni stav ditéte.

Doporuceni 17: Déti s HAE by nemély mit zadna omezeni fyzické aktivity v€etné vsech druht
sportl, za predpokladu, Ze maji rychly pristup k akutni Ié€bé. V pripadé potreby Ize zavést
profylaxi.

Pohyb je dllezity pro zdravy vyvoj ditéte, sebevédomi i zapojeni mezi vrstevniky. Proto by déti
nemeély byt zbyte€né omezovany, pokud maji rychly pfistup k akutni IeéEbé. Lze také zvazit zahajeni
dlouhodobé preventivni Ié€by podle individualni potfeby pacienta.

5. Akutni 1éc¢ba atak

Doporucéeni 18: Pro kazdé dité s HAE se doporucuje vytvorit akéni plan pro akutni Ié¢bu atakil.
Akéni plan pro akutni Ié¢bu atakd u pediatrickych pacientll s hereditarnim angioedémem by mél
zohlednit dostupnost IékU a preference pacienta/pecCovatele.

Doporuéeni 19: U novorozenci a kojencii do 2 let se jako Ié€ba prvni volby pfi akutni atace
doporucuje nitrozilni plazmaticky koncentrat C1 inhibitoru.

V tomto véku jsou moznosti [é€by omezenéjSi. Rodina by méla védét, kam se v pfipadé ataki rychle
obratit.

Doporuéeni 20: U déti ve véku 2-12 let se jako moznosti prvni volby pfi akutni atace
doporuduji icatibant, nitrozilni plazmaticky koncentrat C1 inhibitoru nebo nitrozilni
rekombinantni C1 inhibitor.

Vybér konkrétni 1éCby zavisi na véku ditéte, dostupnosti I€ku a zkusenostech s jeho aplikaci. Dulezité
je, aby lécba byla dostupna véas.
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Doporuéeni 21: U adolescent(l od 12 let se jako moznosti prvni volby pfi akutni atace
doporuduji ecallantide, icatibant, nitrozilni plazmaticky koncentrat C1 inhibitoru, nitrozilni
rekombinantni C1 inhibitor nebo sebetralstat.

Dostupnost jednotlivych 1€kt se muze liSit podle zemé a uhradovych pravidel. U dospivajicich je
zaroven dUlezité je zapojit do rozhodovani a praktického zvladani [écby.

Doporuceni 22: Akutni Ié¢bu atak( se doporucéuje zahajit co nejdrive.
Cim dFive je 1éba podana, tim vétsi je $ance, Ze ataky budou krat$i a méné zavazné. Rodina proto
potfebuje jasny plan a pfistup k Iéku bez zbyte€ného zdrZeni.

Doporuceni 23: Domaci lécba atak( se doporucuje, aby bylo mozné zahajit Iécbu vcas.
Domaci lé¢ba mlze snizit nutnost opakovanych navstév pohotovosti a dat rodiné vétsi jistotu. Je vSak
potfeba pfedchozi zaskoleni pacienta/pecovatelu.

Doporuéeni 24: U détskych pacienti s HAE se doporucuje zvazit IéEbu vSech atakd.
| atak, ktery na zaCatku vypada mirné, se mize rozvinout nebo vyrazné zatizit dité i rodinu.
Rozhodnuti o 1é¢bé by mélo vychazet z akéniho planu a zkuSenosti s pribéhem onemocnéni.

Doporuceni 25: Otok hornich cest dychacich, obliceje a krku by mél byt Ié¢en vzdy; pri otoku
dychacich cest je doporuceno urgentni vySetreni v nemocnici.

Otok v oblasti krku a dychacich cest maze byt Zivot ohroZujici. | po podani Iéku je v takové situaci
dulezité, aby dité bylo v péci pracovisté, které umi zajistit dychaci cesty.

Doporucéeni 26: Kazdé dité s HAE by mélo mit dostupnou IéEbu alespoii pro dvé akutni ataky, i
pokud uziva dlouhodobou profylaxi.

VSichni pediatri¢ti pacienti by méli mit k dispozici Ié€bu alespori pro dvé akutni ataky (plati i pro
pacienty na dlouhodobé profylaxi).

Doporuceni 27: Vhodna akutni Ié¢ba by méla byt dostupna kdykoli a kdekoli.
Prakticky to znamena myslet na domov, Skolu, sport, vylety, tabory i zahranicni cesty.

6. Kratkodoba profylaxe pfed vykony nebo rizikovymi situacemi

Doporuceni 28: Kratkodobou profylaxi je vhodné zvazit pred Iékafskymi, stomatologickymi a
chirurgickymi vykony nebo jinymi situacemi, které mohou vyvolat ataky, zvlasté pokud se
tykaji hornich cest dychacich.

Rizikové mohou byt napfiklad nékteré zubni vykony, operace, intubace nebo endoskopie. O
preventivnim podani Iéku by se mélo rozhodovat pfedem ve spolupraci s HAE centrem.

Doporuéeni 29: Béhem lékarskych, zubnich a chirurgickych vykonil by méla byt dostupna
akutni lécba ataku.

| pfi kratkodobé profylaxi miize dojit k atace. Proto je dillezité, aby zdravotnicky tym mél pfipraveny
plan a potfebnou akutni 1é¢bu.

Doporuéeni 30: Kratkodobou profylaxi je vhodné zvazit i u pacient, ktefi uzivaji dlouhodobou
profylaxi.

Dlouhodoba prevence snizuje riziko atakl, ale nemusi pIné pokryt situace s vy$S$im rizikem. U
zakrokl nebo vyraznych spoustécli proto mlze byt potfeba dal$i ochrana.
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Doporuéeni 31: Jako lé€ba prvni volby pro kratkodobou profylaxi se doporuéuje nitrozilni
koncentrat C1 inhibitoru z plazmy.

Podava se pred planovanym vykonem podle doporuceni Iékafe. Rodina by méla o planovaném
zakroku informovat HAE centrum s dostatenym predstihem.

7. Dlouhodoba profylaxe

Doporuceni 32: Pfi rozhodovani o dlouhodobé profylaxi se doporucuje hodnotit Eetnost a
lokalizaci atakt, zatéz onemocnénim, kvalitu Zivota, preference pacienta a pecujicich i
dostupnost IéCby.

Dlouhodoba profylaxe se nezvazuje jen podle poctu atakd, ale i podle toho, jak moc nemoc omezuje
kaZdodenni Zivot nebo psychickou pohodu. Rozhodnuti by mélo vzniknout spole€né s rodinou.

Doporuéeni 33: U déti ve véku 2-6 let se jako moznosti dlouhodobé profylaxe doporuéuji
lanadelumab nebo plazmaticky koncentrat C1 inhibitoru.

Dlouhodoba profylaxe je v tomto véku obvykle potfeba jen vzécné. Pokud je nemoc vyrazné
zatézujici, specializovany lékaf maze zvazit vhodnou preventivni [é¢bu.

Doporucéeni 34: U déti ve véku 6-12 let se jako moznosti dlouhodobé profylaxe doporuéuji
lanadelumab nebo plazmaticky C1 inhibitor.

Cilem je snizit poCet a zavaznost atakd a umoznit ditéti bézné fungovani. Volba lIéEby by méla
zohlednit také zplisob podavani a moznosti rodiny.

Doporuceni 35: U adolescentil od 12 let se jako moznosti dlouhodobé profylaxe doporuéuji
berotralstat, garadacimab, lanadelumab nebo plazmaticky C1 inhibitor.

U dospivajicich se rozSifuji moznosti 1éEby v€etné nékterych peroralnich nebo podkoznich variant. PFi
vybéru je dllezité zohlednit U¢innost, bezpecnost, pohodli podavani a preference pacienta.

Doporuéeni 36: Uéinnost a bezpeénost dlouhodobé profylaxe by mély byt zhodnoceny po 3 a 6
mésicich od zahajeni a poté alespoi jednou ro¢né.

Lécebny plan se mlize v ¢ase ménit podle rlstu ditéte, puberty, aktivity onemocnéni nebo Zivotnich
okolnosti. Pravidelné kontroly pomahaji ovéfit, zda Iécba skutecné pfinasi oCekavany prospéch.

8. Domaci lécba, samostatnost, kvalita zZivota a individualizace

Doporuceni 37: Déti a dospivajici by méli byt postupné podporovani v aktivnim zapojeni do
vlastni péce, s cilem smérovat k samostatnému podavani Iééby od ¢asné adolescence.

Dité by se mélo postupné naucit rozumét své nemoci a zvladat praktické kroky. Tempo ma odpovidat
véku, zralosti a pocitu bezpeci ditéte.

Doporuceni 38: Pecujici osoby by mély byt edukovany v podavani Iékl pro 1é¢bu HAE.
Rodi¢e nebo jini pelujici potfebuji védét, jak Iéky spravné pfipravit, podat a skladovat.

Doporuéeni 39: U déti a dospivajicich s HAE se doporuéuje pravidelné sledovat kvalitu zivota.
PFi pravidelnych navstévach by méli Iékafi posoudit Eetnost a lokalizaci ataku, ucinnost lécby,
nezadouci u€inky, zatéZ onemocnénim, kvalitu Zivota, preference pacienta a peCovatele, dostupnost
lékl, zatéz 1écby a soub&zna onemocnéni.
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Doporuceni 40: Déti s HAE by mély byt pravidelné sledovany alespon jednou roéné, i kdyz
jsou bez priznaki, a to ve spolupraci s praktickym lékafem nebo pediatrem.

| bezpfiznakové dité s potvrzenou diagnézou HAE muze Celit neoCekavané atace. Proto je dulezité
mit aktualizovany plan péce a IéCby.

Doporuceni 41: Lé¢ebny plan by mél byt individualizovan ve spolupraci s pacientem a rodinou
a mél by zohlednit jejich preference a hodnoty.

Kazda rodina ma jiné zkuSenosti, moznosti a obavy. Spole¢né rozhodovani pomaha najit plan lécby,
ktery je prakticky zvladnutelny i v souladu s doporu€enimi a postupy.

9. Rozdilna dostupnost zdravotni péce — postup pfi nedostupnosti 1€kl prvni volby

Doporuceni 42: Pokud nejsou dostupné lIéky prvni volby, Ize u akutnich atakt postihujicich
horni cesty dychaci, travici trakt, krk nebo obli¢ej zvazit Eerstvé zmrazenou plazmu nebo
plazmu oSetfenou solventem/detergentem.

Jde o nahradni moznost v situacich, kdy moderni cilena Ié€ba neni k dispozici.

Doporucéeni 43: Pokud nejsou dostupné Iéky prvni volby, Ize pro kratkodobou profylaxi zvazit
atenuované androgeny, antifibrinolytika, €erstvé zmrazenou plazmu nebo plazmu osSetienou
solventem/detergentem.

Tato doporuceni se tykaji hlavné prostfedi s omezenou dostupnosti IéCby. V zemich, kde jsou

Doporucéeni 44: Pokud nejsou dostupné léky prvni volby, Ize u déti a adolescentl zvazit
antifibrinolytika pro dlouhodobou profylaxi.

Skupina léciv antifibrinolytik mize byt v nékterych situacich alternativou. Rozhodnuti musi vzdy
zohlednit pfinosy a rizika.

Doporuceni 45: Pokud nejsou dostupné Iéky prvni volby, Ize u adolescentti ve vyssim stupni
puberty zvazit atenuované androgeny v nejnizsi icinné davce.
Tato moznost je spojena s vyznamnéjSimi riziky nez moderni [é€ba, zejména pfi dlouhodobém

uzivani.

Doporucéeni 46: U adolescentl dlouhodobé lIééenych atenuovanymi androgeny se doporucuje
sledovat krevni tlak, hmotnost, vysku, lipidovy profil, jaterni testy, glykémii nala¢no a ultrazvuk
jater.

Kontroly se doporucuji po 3 a 6 mésicich od zahajeni I1&éCby a poté kazdych 6 mésicu. Cilem je v€as
zachytit mozné nezadouci ucinky a upravit IéEbu podle potfeby.

10. Registry, biobanky a budouci vyzkum

Doporuceni 47: Doporucuje se vytvaret a udrzovat registry HAE, idealné propojené s
biobankami, které zahrnuji i détské pacienty, umoznuji kvalitni zadavani dat a chrani osobni
udaje.

Registry a biobanky pomahaji Iépe porozumét pribéhu HAE, bezpecnosti Ié€by a potfebam pacientl
v redlném zivoté.
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O shrnuti v ¢estiné

Tento dokument pfipravila pacientska organizace HAE Junior na zakladé prednasky ,Mezinarodni
doporuceni pro diagnostiku a IéEbu pediatrickych pacientl s hereditarnim angioedémem® pani
doktorky Radany Zachové z Ustavu imunologie FN Motol a Homolka, ktera byla sougasti Edukaéniho
rodinného pobytu HAE Junior v roce 2026. Cela publikace v angli¢tiné je k dispozici online zde.

HAE Junior je pacientska organizace podporujici déti, mladé pacienty a rodiny Zijici s HAE. Na jafe
2026 rozsifil HAE Junior své stanovy také o podporu a zapojeni do védeckych a vyzkumnych
projektd. Soucasti této Cinnosti je i pfiprava pacientsky srozumitelnych shrnuti novych odbornych
publikaci, jako jsou tato mezinarodni doporuéeni pro diagnostiku a 1é¢bu détskych pacientt s HAE.
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