INHIBITOR C1 ESTERAZY (C1-INH)
C1 inhibujuci faktor, Inhibitor serinovej proteazy

Material
Cerstvé sérum.

Odber materialu
Odber krvi za standardnych podmienok.

Frekvencia vysSetrenia
Denne

Statim
Nie

Referencné hodnoty
0,23 - 0,41 g/I

Interferencie
Pri stanoveni méze interferovat chylozita (zdkal) vzorky. V takom pripade sa od-
poruca vzorku pred stanovenim centrifugovat.

Stru¢ny medicinsky vyznam

Inhibitor C1 esterazy je a2 - globulin, ktory kontroluje prva fazu klasickej reakcie
komplementu. Komplement je humoralnym faktorom nesSpecifickej imunity. Ide o
20 malych bielkovin, ktoré sa nachadzaju v sére ako neaktivhe zymogény. Jeho
aktivacia je mozna klasickou alebo alternativnhou cestou. Po stimuldcii jednym
alebo viacerymi spustaémi, protedzy pritomné v systéme Stiepia Specifické prote-
iny a uvolfiuju cytokiny. Zaroven sa iniciuje doplfiujuca kaskada dalSich stiepeni.

Vysledkom tejto biochemickej aktivacnej kaskady je masivne zvacsenie odpove-
de a vznik membrany atakujuceho komplexu (MAC), ktorého naviazanim na bun-
ky baktérii dochadza k ich usmrteniu. Kone¢nym stupfiom aktivity komplementu
je lyza, pripadne usmrtenie bunky. Inhibitor C1-esterazy patri do skupiny serino-
vych protedz, tzv. serpinovej protedzovej rodiny (alfa 1-antitrypsin, antitrombin
III, angiotenzinogén). Tieto enzymy inaktivuju cielové proteazy tvorbou stabil-
nych komplexov s bielkovinami, ktoré inhibuju. Aj ked' je inhibitor Cl-esterazy
primarne syntetizovany hepatocytmi, tvori sa aj v monocytoch. Hoci je pomeno-
vany podla svojho ucinku na prvu zlozku komplementu (Cl-esterazu), inhibitor
Cl-esterazy ma inhibicny ucinok aj na zlozky fibrinolytického, zrazavého a kini-
nového systému. Specificky inaktivuje plasminom-aktivovany Hagemanov faktor

(faktor XII), aktivovany faktor XI, PTA a kalikrein. V komplementarnom systéme
blokuje aktivaciu C1 a zbytok klasickej komplementarnej cesty vazbou na Cir a
Cls. Bez inhibitora C1 esterazy prebieha nekontrolovatelna aktivacia C1, C2 a C4
dovtedy, kym iné inhibitory (C4-viazuci protein a faktor I) nezastavia tuto kaska-
du. Inhibitor C1 esterdazy ma inhibicny uc¢inok na plasmin, trombin a kalikrein.
Tento inhibitor je velmi doblezity pri diagndéze dedi¢ného angioneurotického edé-
mu (opuch vznikajuci na alergickom podklade na réznych miestach organizmu).
U postihnutych jedincov sa vyskytuju masivne opuchy (edémy) na réznych cas-
tiach tela: na rukach, nohach, ¢revach, tvari, dychacej sustave). Napriek doteraj-
Siemu poznaniu zostavaju skutocné faktory zodpovedné za vznik edému tak tro-
chu kontroverzné. Dedi¢ny angioedém (HAE, HANE) je vrodena choroba zaprici-
nena nizkymi hladinami plazmatického proteinu inhibitora C1 esterazy (C1-INH).



Ziskany angioedém je vysledkom zvysSenej spotreby inhibitora C1 esterazy, ktora
vedie k jeho nizkym hodnotam. Nedostatok tohto proteinu vedie k nekontrolova-
telnej aktivacii klasickej komplementarnej cesty a inych biochemickych systé-
mov. U pacientov sa mdze objavit kozny angioedém, silné bolesti brucha, ob-
Strukcie dychania. Pri nedostatku efektivnej lie¢by moze byt mortalita 20 - 30 %.
Stanovenie spravnej diagndzy hra rozhodujlicu ulohu pre Uspesnu liecbu. Zvyse-
né hodnoty inhibitora C1 esterazy sa vyskytuju pri dedicnom angioedéme, odpo-
vede akutnej fazy, tarchavosti. Znizené hodnoty sa mdzu vyskytnut pri ziskanom
i dedicnom angioedéme (asi 85 % pacientov vykazuje hodnoty < 0.04 g/l C1-
INH), vrodenom deficite C1 esterazového inhibitora, chorobach s poruchou B-
lymfocytov a lymfoproliferativnych chorobach, systémovom lupus erytomatosus
a lymfome.



