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idiopatik anafilaksi (IA), tanisal yontemlerin tamami kullanilmasina ragmen etyolojisi
aciklanamayan, sok veya iist solunum yolu tikaniklig1 gibi belirtilerle 6liime neden olabilen
bir anafilaksi formudur. ilk defa 1978 de tanimlandiktan sonra gerek olgular gerekse seriler
halinde ¢ok sayida yayinla klinik 6zellikleri, stniflandirmasi ve atak ve koruyucu tedavi
yontemleri ortaya konmustur.

Idrar histamin ve histamin metaboliti olan metilimidazol asetik asit, plazma histamin ve serum
triptaz yogunlugunda artis mast hiicre aktivasyonunun gdstergesi olmakla birlikte idiopatik
anafilasinin mekanizmasi heniiz bilinmemektedir.

Idiopatik anafilaksinin belirti ve bulgular1 diger nedenlere bagl anafilaktik reaksiyonlardaki
belirti ve bulgulardan farkl degildir. Urtiker, anjioddem, kasint1, kizariklik, bulant1, kusma,
karin agrisi, ishal, disfaji, rinit belirtileri, larinks 6demi (stridor), hisilti, oksiiriik, siyanoz,
tagikardi, bas donmesi, hipotansiyon, biling kayb1 ve sok gibi belirti ve bulgular, her hastada
farkl1 birlesimler halinde bulunabilir. Ozellikle solunum yolu ve kalp-damar sistemine ait
tutulumlar &liim riskini beraberinde getirmektedir. Urtiker ve kasint1 gibi belirtilerin yasami
tehdit eden belirtilere ilerlemesi dakikalar-saatler i¢inde olusabilir.

Idiopatik anafilaksi ataklarin siklig1 ve klinik sekline gore siniflandirilir. Ataklarin siklig
yoniinden yilda alt1 ya da daha fazla veya son iki ayda iki ya da daha fazla atak olmasi halinde
“sik” (IA-frequent, IA-F), daha az siklikta atak olmasi halinde “sik olmayan” (IA-infrequent,
IA-T) seklinde smiflandirilir. Klinik sekil yoniinden ise baska sistemlere ait belirti olmaksizin
anjioddem veya iirtiker varliginda “anjioddem” (IA-angioedema, IA-A), deri belirtilerine
diger sistemlere ait belirtiler de eklenmesi halinde “jeneralize” (IA-generalized, IA-G)
seklinde siniflandirilir. Hastalar IA-A-I, IA-A-F, IA-G-I ve TA-G-F gibi klinik sekillerden
herhangi biri ile karsimiza ¢ikabilir. Tedaviye yanit yoniinden de hastalarin bir kismi
“kortikosteroid bagimli” ve “malign” IA olarak da siiflandirilabilirler.

Idiopatik anafilaksi tanisinda éncelikli olan, ataklarin gercekten anafilaksi olup olmadigimin
belirlenmesidir. Idiopatik anafilaksi tanis1 bir dislama tanis1 olmasi nedeniyle anafilaksinin
olas1 biitiin diger nedenlerinin olmadiginin gdsterilmesi gerekir. Bu amagla besin ve ilaglarla
deri testleri, serum besin ve ilag spesifik IgE tayinleri, oral provokasyon testleri, serum anti-
alfa-gal IgE diizeyleri, bazal ve reaksiyon sirasinda serum triptaz, 24 saatlik idrarda histamin

metabolitlerinin diizeyleri, prostaglandin Dz, periferik kanda kodon D816V igin ¢-KIT



mutasyonu ve kemik iligi incelemesi gibi incelemeler yapilmalidir. Prednizolon ile tedaviye
yanitin gézlenmesi de tanida kullanilabilecek yontemlerden biridir.

Ayirici tanida tespit edilebilen nedenlere bagli anafilaksi, herediter anjioddem, mastositoz
durumlari, akut siddetli asttm, Munchausen anafilaksisi, panik ataklar, globus histericus,
karsinoid sendrom, feokromositoma, histamin igeren besinlerin tiiketilmesi ve andiferansiye
somatoform anafilaksi gibi durumlar akla getirilmelidir.

Akut ataklarin tedavisinde epinefrin enjeksiyonunun (0.01 mg/kg, Im) yani sira prednizolon
(cocuklarda 2 mg/kg, eriskinde 50 mg, oral) ve bir antihistamin (6rn. setirizin, ¢cocuklarda 5
mg, eriskinde 10 mg, oral) kullanilmalidir.

Uzun stireli tedavi, klinik sekli IA-I olan hastalarda gerekli degildir. Bu hastalar siirekli olarak
antihistamin kullanmal1 ancak ihtiya¢ halinde uygulamak iizere prednizolon ve epinefrin
bulundurmak zorundadirlar. Bu hastalarin sadece ataklarinin ti¢lii ilag birlesimi (epinefrin +
prednizolon + antihistamin) ile tedavisi de yeterlidir. Atak siklig1 fazla olan hastalar (IA-F) ise
ataklar1 6nlemeye yonelik tedavi almalidir. Prednizolon, erigkin hastalarda 40-60 mg/giin,
cocuklarda ise 1-2 mg/kg/giin, 1-2 hafta her giin verildikten sonra ayn1 dozda, giin asir1 olarak
bir ay devam edilir. Ardindan, iki haftada bir 5-10 mg azaltilarak 2-3 aylik bir dénemde atak
olmamasi halinde kesilir. Ancak, hastalar antihistamin kullanmaya devam etmelidirler. Bu
tedavi ile IA-G hastalarin %50’ye yakininda, IA-A hastalarin yaklagik %40’ inda remisyon
(prednizolon kesildikten sonraki bir yil iginde hi¢ atak olmamasi1) saglanabilir. Hastalarin %20
kadar1 ise daha uzun siireli prednizolon tedavisine ihtiya¢ duyar. Prednizolon tedavisine
direncli hastalarda TA tanis1 siiphelidir. Oral salbutamoliin idame tedavisindeki roliinii
destekleyen kanit ¢ok azdir. Birgok olgu raporu da IA ataklarini 6nlemede omalizumabin

etkinligini desteklemektedir.

Kaynaklar

1. Carter MC, Akin C, Castells MC, Scott EP, Lieberman P. Idiopathic anaphylaxis
yardstick: Practical recommendations for clinical practice. Ann Allergy Asthma
Immunol 2019;in press.

2. Kuhlen JL, Virkud YV. Pathogenesis, newly recognized etiologies, and management
of idiopathic anaphylaxis. Discov Med 2015;19:137-44.

3. Greenberger PA, Lieberman P. Idiopathic anaphylaxis. J Allergy Clin Immunol Pract
2014;2:243-50.

4. Greenberger PA. Idiopathic anaphylaxis. Immunol Allergy Clin N Am 2007;27:273-
93.



. Lenchner K, Gramer LC. A current review of idiopathic anaphylaxis. Curr Opin
Allergy Clin Immunol 2003;3:305-11.

. Tejedor Alonso MA, Sastre DJ, Sanchez-Hernandez JJ, Perez FC, de la Hoz Caballer
B. Idiopathic anaphylaxis: a descriptive study of 81 patients in Spain. Ann Allergy
Asthma Immunol 2002;88:313-8.

. Ditto AM, Krasnick J, Greenberger PA, Kelly KJ, McGrath K, Patterson R. Pediatric
idiopathic anaphylaxis: experience with 22 patients. J Allergy Clin Immunol
1997;100:320-6.

. Ditto A, Haris K, Krasnick J, Miller MA, Patterson R. Idiopathic anaphylaxis: a series
of 335 cases. Ann Allergy Asthma Immunol 1996;77:285-91.



