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CHOPN s deficitem αααα-1 AT

j.chlumský

Pneumologická klinika 1.LF UK a 
Thomayerovy nemocnice, Praha

Defektní AAT
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Klinická prezentace CHOPN s AATD
CT denzitometrie

CT denzitometrie CT denzitometrie

CT denzitometrie Predilekce emfyzemu

Locality

-200 -100 100 200

-75

-50

-25

25

50

PD (TLCO-FEV1)

p=0,035

-200 -100 0 100 200

1

2

3FEV1/TLCO

Locality

p=0,014



3

Screening

1) CHOPN s převahou emfyzému u pacientů
mladších 65 let věku

2) CHOPN s převahou emfyzému u pacientů bez expozice 
rizikovým faktorům (kuřácká anamnesa < 20 balíčkoroků)

3) CHOPN s převahou emfyzému s predilekcí v oblasti 
dolních laloků plic

4) Bronchiektazie nezjištěné etiologie (při vyloučení
cystické fibrózy, primární ciliární diskineze, 
dysgamaglobulinemie, apod.)

5) Jinak neobjasněné jaterní onemocnění
6) Nekrotizující panikulitida
7) Rodinná anamnéza kteréhokoliv onemocnění uvedeného výše

Panikulitida

Prognóza Rychlost poklesu FEV1

G.E.Silva et al, Chest 2003

Mortalita NHLBI registr

AATD Registry Study Group, AJRCCM 1998

Efektivita suplementace A-1-AT
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Efektivita suplementace AAT

Stockley, RA et al, Respir Research 2010

Indikace léčby

a) CHOPN s FEV1 v rozmezí 30-60% normy 

b) hladina AAT je pod 0,5 g/l (PiZZ, PInull)

c) jsou neku řáky (s objektivní verifikací)

Jak je to u nás?

Situace v Centru
• Celkový počet PiZZ 41
• CHOPN k indikaci 11
• CHOPN pod limitem 14
• CHOPN nad limitem 6
• Bez postižení PF 10

Suplementace podávána 16/10 pacientům 
Studie RAPID 2 pacienti
Neléčeno 15 pacientů
LuTx/WL 5

Funkční charakteristika
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Progrese onemocnění
(průměrný follow-up 3,2 roky)
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p<0,0001 P=0,0084

Průměrný pokles 108 ml/rok
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Nárůst detekce – PiZZ
odhad prevalence v ČR 400-500 pacientů !!!
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Centrum pro AATD
Jediné centrum pro ČR

Pneumologická klinika 1.LF UK a TNsP
Vídeňská 800, 140 59 Praha 4
Tel.: 261 082 422
Fax.: 261 082 206
E-mail: jan.chlumsky@ftn.cz


