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Giris

Herediter anjioddem (HAOQ) cilt alt1, barsak submukozas1 ve iist solunum yollarini tutan ve
cogunlukla C1 esteraz inhibitor (C1-INH) protein/islev eksikliginden olusan; kasint1 ve
tirtikerle birlikte olmadan tekrarlayan anjio6dem ataklariyla belirgin otozomal dominant
gecen bir hastaliktir. Bu konusmada HAO’de sik atak geciren ¢ocuk / addlesana yaklasim
anlatilacaktir.

Sik atak geciren ¢ocuk / addlesanda yaklagim olarak, yapilabilirse bilinen tetikleyici
faktorlerden sakinilarak ataklart miimkiin oldugu kadar 6nleme ilk planda diisiiniilmelidir.
Tetikleyicilerden sakinma her daim miimkiin olamayacagindan, hastanin tedavisini profilaksi
ve atak tedavisi olarak iki biiyiik gruba ayirabiliriz.!!!

I- Tetikleyici Faktorlerden Korunma

Hastanin kendisi i¢in bilinen tetikleyici faktorlerden (stres, enfeksiyon, travma, bazi ilaglar,
ACE-inhibitorii, Ostrojenli oral kontraseptifler vb.) kaginilmasini igerir. Tetikleyici faktorlerin
onlenmesiyle ilag kullaniminin azaltilmasi ve yasam kalitesinin artirilmasi amaglanir.[-21

II-Profilakside (Ataklardan Korunmada) Kullanilan Tedavi Sekilleri

Bu tedavi sekli kisa ve uzun siireli profilaktif tedavi olarak ikiye ayrilir. Planl girisimler
oncesi ‘kisa sireli profilaksi’, ya da hastaligin kontroliiniin saglanamadigi durumlarda ‘uzun
sureli profilaksi’ gerekebilir. 3-5]

Kisa dénem profilaktik tedavi

Ameliyat, ag1z bolgesine yapilan (6zellikle dis cekimleri vb.) her tiirlii girisimde atak
gelisimini 6nlemek i¢in plazma kaynakli C1-INH replasmani, TDP veya anabolik steroitlerle
kisa siireli koruyucu tedavi gerekebilir.['>71 {slemlerin mindr ve major olmasina gore
kullanilabilecek tedavi yaklasimlarindan hekim haberdar olmalidir.

Uzun dénem profilaktik tedavi

Eski rehberlerde ayda birden fazla atagi veya bogazinda sisme olan veya atak nedeniyle ayda
5 giinden fazla is yerinde ¢alisgamayan hastalarda onerilmistir. Bazi rehberler de sik ve/veya
siddetli ataklar varliginda kullanilmas1 6nerilse de, bu konuda yaygin bir fikir birligi yoktur.
Giincel rehberlerde ise, her olgunun kisisel olarak degerlendirilmesi ve ihtiyaclarina uygun
tedavi (kisisellestirilmis-individualized- tedavi) planlamas: gerektigi vurgulanmaktadir. 12!

Yurdumuzda uzun siireli profilaktik tedavide kullanilabilecek tek ilag Cinryze®
bulunmaktadir. Berinert® gibi diger ilaglarin ruhsatlandirilip iilkemize gelmesi
beklenmektedir.

Uzun siireli profilaktik tedavide en yeni ilag, Lanadelumab-flyo (Takzyhro®)’ dur.
Monoklonal antikor olan bu {iriin, plazma kallikreini inhibe ederek islev goriir ve rehberlerde
halen yer almamakla beraber 23 Agustos 2018’de Amerikan FDA tarafindan kullanimi
onaylanmigtir, 110121

ITI-Atak Tedavisi

Profilaksiye ragmen hastalik kontroliiniin saglanamadigi ya da tetikleyici ile aniden gelisen
ataklarda acil ya da ihtiyaca bagli tedavi gerekebilir. Atakla gelen olguda bunun HAO atag:
oldugunun ve diger karisan histaminerjik ve bradikininerjik anjioddeme bagli atak tiplerinden
ayrilmasi 6nemlidir. ¢! Yine bu tiir ataklarda anti-histaminik, adrenalin ve steroit gibi
ilaglarin etkisiz oldugunun bilinmesi gerekir. -]

Glinlimiizde gelistirilen 4 ¢esit ilag C1-INH plazma konsantresi, rekombinant C1-INH,
Icatibant ve Ecallantide atak tedavisinde kullanilmaktadir. Diger acil durumlarda oldugu gibi,



hava yolu agikliginin saglanmasi 6nceliklidir. Hastanin ihtiyacina gore, sivi replasmani ve
analjezikler ile destekleyici tedavi verilebilir. Atakta solvent-deterjan plazma tercih edilebilir
yoksa taze donmus plazma da kullanilabilir. 113-17]

Acil atak (akut) tedavisinin hangi/nasil bir durumda baslatilacaginin bilinmesi hasta agisindan
cok onemlidir. Govde ve ekstremitelerde olusan sisliklerinde bekle-gor taktigi uygulanabilir.
Larenksi ve karni tutan ataklarda beklenmez ve hizli sekilde atak tedavisi baslanir, 18191

Onceden kullanilan androjenler ve antifibrinolitik ilaglar yeni ¢ikan ilaglara gore daha etkisiz
olduklarindan giiniimiizde terk edilmislerdir. Danazol tedavisinin etkisi 1-2 gilinde
baslamaktadir. Bundan dolayi atakta iyi bir segenek olmadig diisiiniilse de, genel yaklasim
olarak uzun dénem profilaktik tedavide kullandiklar1 doza ragmen atak ge¢irme durumunda
danazol tedavi dozunun 2 katina ¢ikarilmasi 6nerilmektedir. Androjenlerle karsilastirildiginda
daha az etkin olmakla birlikte, Traneksamik asit, diger ilaglarin olmadig1 durumlarda
denenebilir, 119241

Sonu¢

Yurdumuzda 6n planda son 20 yildir kullanilan C1-INH plazma konsantreleri verilebilir. Yine
tilkemizde tiretilen Icatibant (bradikinin reseptor 2 antagonist) da diger bir alternatif olarak
kullanilabilir. Hig biri atakta elde yoksa taze dondurulmus plazma verilebilir./"3!
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