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Ozet

Abstract

Herediter anjio édem otozomal dominant gecisli genetik bir
hastaliktir. C1 inhibitér (C1INH) eksikligi sonucu olusur. Solunum
yollarinda 6dem ve bronkospazm ciddi boyutlara ulasabilir ve tedavi
edilmezse 6llimle sonuglanabilir. Bu makalede,travma sonrasi ylizde
ve Ust solunum yollarinda siddetli bir anjio 6dem ve agir bir solunum
sikintisi yasayan, taze donmus plazma inflizyonu ile hizla diizelen bir
herediter anjioddem olgusu sunuyoruz.

Anahtar kelimeler: Herediter anjioédem, taze donmus plazma,
tedavi

Hereditary angioedemais a genetic autosomal dominant disease
caused by C1-esterase inhibitor protein (C1INH) deficiency that
sometimes results in death due to obstruction of upperair ways from
severe edema. Here in, we present a young male,who secon dition
was known before, faces a severe brea thing difficulty because of
uvula and diffuse face edema after a minor travma on his head. His
condition rapidly and complete lyimproved with in 2 hours after two
units of fresh frozen plasmain fusion.

Key words: Hereditary angioedema, fresh frozen plasma,
treatment

GIRIS

Herediter anjio 6dem C1 esteraz inhibitér enzimi eksikliginde ya
da yoklugunda meydana gelen, viicudun herhangi bir yerindeki 6dem
ataklariyla kendini gosteren otozomoal dominant gegisli genetik bir
hastaliktir. En ciddi komplikasyonu, major 6liim sebebi olan larinks
ddemidir. Ug tipi vardir. Hastalarin %85'ini olusturan Tip 1’de normal
yapidaki C1 esteraz inhibitdr enziminin serum diizeyi distktir. %15'ini
olusturan Tip 2'de seviyesi normal veya artmistir ancak enzim fonksiyonu
bozuktur. Son zamanlarda, patogenezi tam bilinmeyen, 6strojene bagl
kalitilan formu olan Tip 3 tanimlanmistir. Bu tipte de enzimin yapisi ve
serum degerleri normaldir (1).

OLGU

Oykisiinden herediter anjio édemi oldugu bilinen 39 yasindaki
erkek hasta acil servise, hastanin taninmasini imkansiz kilacak boyutta
yaygin bir y(iz 6demi ve agir solunum sikintisi tablosuyla basvurdu (Sekil
1a). Zorlukla yapilan agiz muayenesinde édemli uvulanin orofarenksi
tamamiyla tikadigi gozlendi. Hasta sadece dik oturur pozisyonda,
giderek daha da azalan kismi nazal solunum yapabiliyordu. Hasta,
ardisik intravendz uygulanan 250 mg metilprednisolone, 2 ampul 0.5
mg subkutan adrenalin ve 2 ampul intravendz feniramin maleattan hig
fayda gormedi. Yogun bakimda izlenen hastaya, solunumun tamamen
tikanmasi halinde trakeostomi agilmasi planlandi. C1 esteraz inhibitor
sollisyonu bulunmadigindan hastaya taze donmus plazma (TDP)
inflizyonu uygulandi. Tedavinin baslamasindan itibaren birka¢ dakika
icinde 6demi azalmaya baslayan hastaya 2 saat icinde 2 (inite taze
donmus plazma infiizyonu yapildi. ikinci saatin sonunda 6dem tamamen

duzeldi (Sekil 1b) ve solunumu normale dondu. Bir gece yogun bakimda
izlenen hasta, ek sikayeti olmamasi nedeniyle ertesi glin gerekli
onerilerle taburcu edildi.

TARTISMA

Herediter anjio 6dem C1 esteraz inhibitdr proteinin eksikligi ya da
islevsel bozuklugu nedeniyle gelisen, otozomal dominant gegis gdsteren
genetik bir hastalik olmakla birlikte ender olarak enzime karsi gelisen
antikorlar nedeniyle edinsel olarak da meydana gelebilmektedir (2).
Gorlilme sikliginin 1/50000 oldugu, mortalite riskinin %33‘e kadar
cikabildigi bildirilmistir (3). Bizim olgumuzun yakin aile bireylerinden
de, lc kisinin ataklar sirasinda hayatini kaybettigi 6grenildi. Anjio
6dem ataklari spontan olarak meydana gelebilir, ancak, travma, kaygi,
menstruasyon, infeksiyonlar, alkol, hamilelik ya da estrojen ve ACE
inhibitdrl gibi ilaglar da ataklari tetikleyebilir (4,5).

Herediter anjioddem ataginda klasik rtiker tedavisine yanit ok
az ya da hig yoktur. Ataklar sirasinda larenks ¢demi varsa trakeostomi
ya da intlibasyon endikasyonu vardir (1). Ciire ve ark.’nin bir herediter
anjio ddem olgusunda, atagin destekleyici tedaviler, vollim genisleticiler,
intravendz yiiksek doz prednizolon, subkutan adrenalin ile diizeldigi
bildirilmistir (6). Fakat bu gogu zaman mimkiin olmaz. Bizim olgumuzda,
250 mg prednizolon, 2 ampul 0.5 mg subkutan adrenalin ve 2 ampul
intravendz feniraminmaleat ile hic bir dizelme olmadi.

Temel tedavi C1 esteraz inhibitdr inflizyonudur. F.D.A. tarafindan
da onaylanan tedavi, nanofiltre edilmis 1000 linite C1 esteraz inhibitor
soliisyonunun intravendz olarak 10 dakikada verilmesidir. infiizyon
3-4 giinde bir tekrar edilebilir (5). C1 esteraz inhibitér soliisyonunun
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Aktas ve Ergin

Sekil 1. a. Siddetli anjioddem tablosuyla acile bagvuran
hasta, b. iki Unite taze donmus plazma inflizyonundan 2 saat
sonra hastanin gértintima

bulunmadigi durumlarda taze donmus plazma (TDP) inflizyonu hayat
kurtaricidir. Onerilen doz, 1-2 saat iginde 1-2 iinite taze donmus plazma
verilmesidir (1).

Pekdemir ve ark. akut atakla bagvuran 3 herediter anjio 6dem
vakasini TDP ile etkili bir sekilde tedavi ettiklerini bildirmislerdir (7). Mesgi
ve ark. 29 yasindaki bir herediter anjio dem vakasinda atagi 8 unite gibi
ylksek doz TDP soliisyonu ile kontrol altina alabildiklerini bildirmislerdir
(8). Turan ve ark. solunum sikintisiyla bagvuran 5 yasindaki bir hastayi
TDP ile basariyla tedavi etmislerdir (9).

Gin'den Tang ve ark.nin bir derlemesinde, TDP ile tedavi edilen
13 hasta irdelenmis, ataklarin ortalama 49 dakika iginde kesin olarak
duzeldigi bildirilmistir. Yan etki olarak, bir hastada ilaca bagl deri
dokuntusu, iki hastada da mevcut karin agrilarinin kétilestigi belirtilmistir
(10).

Hastaligin kisa ve uzun dénem profil aksilerinde anabolik
steroidlerden danazol en sik tercih edilendir. Bundan baska sirasiyla
stanozolol ve oxandralone de tercih edilebilir. Antifibrinolitik ilaglarin da
herediter anjio 6demin kisa ve uzun dénemli profil aksilerinde yeri vardir.
Bu amagla traneksamik acid, epsilon amino kaproikasit kullanilir. Ancak,
etki mekanizmalari tam olarak bilinmemektedir (1,5).

Herediter anjio 6dem hastalarinin takibinde insan kaynakl drtinlerin
kullanimi s6z konusu oldugundan, tim hastalara mutlaka Hepatit B
profilaksisi de onerilmektedir (5).

KAYNAKLAR

1. Dogan B. Herediter Anjiyo 6dem. Dermatolojide Tedavi'de. Ed: Tlzin Y ve
ark. Istanbul. Nobel Tip Kitabevleri 2010.8316-19

2. Castelli R, Zanichelli A, Cicardi M, Cugno M. Acquired C1-inhibitor
deficiency and lymphoproliferative disorders: a tight relationship. Crit Rev
Oncol Hematol 2013 87:323-32.

3. Agostoni A, Cicardi M. Hereditary and acquired C1-inhibitor deficiency:
Biological and clinical characteristics in 235 patients. Medicine (Baltimore)
1992; 71:206-15.

4. Sabroe RA, Black AK. Angiotensin-converting enzyme (ACE) inhibitors and
angio-oedema. Br J Dermatol 1997; 136:153-8.

46

10.

Selguk Tip Derg 2016;32(Ek Say1): 45-46

Bowen T, Cicardi M, Farkas H, et al. International consensus algorithm for
the diagnosis, therapy and management of hereditary angioedema. Allergy
Asthma Clin Immunol 2010; 6:24.

Cire E, Sahin M. Herediter anjioddemli bir olgu. Genel Tip Derg 2006;
16(4):191-3

Pekdemir M, Ersel M, Aksay E, et al. Effective treatment of hereditary
angioedema with fresh frozen plasma in an emergency department. J
Emerg Med 2007; 33:137-9.

Mesgi B, Tinazli M, Oduz A. Herediter anjioddem: Goztepe Tip Dergisi
2011; 26:39-41.

Turan H, Okur M, Acer E, Girlevik Z, Yanik ME. Hereditary angioedema on
the occasion of a pediatric case. Gaziantep Med J 2011; 17(2):92-4.

Tang R, Chen S, Zhang HY. Fresh frozen plasma for the treatment of
hereditary angioede maacute attacks. Chin Med Sci J 2012; 27:92-5.



