Urtiker ve Herediter Anjiyoodem

Urtiker, deride aniden gelisen, kasintili, gecici plak ve/veya anjiyoddem ile karakterize
heterojen bir grup hastaliktir. Genel olarak toplumlarda yasam boyu prevalansi %15-23 olarak
bildirilmistir. Semptomlarin alti haftadan kisa slirdiigli durumunda akut Urtiker; hemen her giin olup

alti haftadan uzun stirmesi durumunda kronik trtiker olarak tanimlanmaktadir.

Akut Urtiker bircok nedene bagl ortaya cikmakla birlikte, hastalarin 6nemli bir kissmda neden
tespit edilemez. En sik saptanan etkenler; enfeksiyonlar, ilaglar, besinler, bécek sokmalari, lateks ve
transflizyon reaksiyonlaridir. Detayli 6ykl ve tipik lezyonlarin gorilmesi ile taniya gidilebilir. Ayiric
tanida viral doklintill hastaliklar, kontakt dermatit, ilag reaksiyonlari, bocek isiriklari, biilléz pemfigoid,
zehirli bitkilere temas sonrasi gelisen lezyonlar bulunmaktadir. Akut Urtikerin tedavisinde, mimkiinse
tetikleyen nedenin eliminasyonu ve gerekliyse tedavisi uygulanirken, semptomatik tedavide
anhistaminler ¢ogu vakada yeterli olmaktadir. Agir ve tedaviye direngli vakalarda sistemik steroidler
kisa sureli tedaviye eklenebilir. Vakalarin cogunda iyilesme gorilirken bazi hastalarda Urtiker

kroniklesmektedir.

Kronik Grtiker, toplumlarin %0.5-5’ini etkilemektedir. Kronik Grtiker, kronik spontan (rtiker ve
kronik uyarilabilir Girtiker olmak tizere iki alt gruba ayrilir. Kronik spontan Urtiker etiyolojisinde ¢ok farkl
etkenler arastirilmis olmakla birlikte, hastalarin %50’sinde altta yatan neden bulunamamaktadir.

Kronik uyarilabilir Grtiker, sicak, soguk, basing, glines isinlari gibi ¢esitli fiziksel etkenlerle tetiklenir.

Kronik Urtiker sikayeti ile basvuran hastalari degerlendirirken alinacak detayl 6ykii ve fizik
muayene hem tani hem de istenecek laboratuvar tetkikleri icin 6nemli ipuclari saglar. Enfeksiyonlar,
fonksiyonel otoantikorlar, tiroid hastaliklari ve bazi sistemik hastaliklar altta yatan neden olarak
karsimiza ¢ikmaktadir. Ayirict tanida Urtikeryal vaskilit, sistemik lupus eritematozus, Schnitzler
sendromu, kriyoglobilinemiler, mast hiicre bozukluklari, hipereozinofilik sendrom ve kriyopirin iliskili

periyodik sendromlar akla gelmelidir.



Kronik drtiker tedavisi icin tetikleyici faktorlerin eliminasyonu ve altta yatan hastaliklarin
tedavisi yapilirken ayrica semptomatik tedavi baslanmalidir. Glincel rehberlerde, semptomatik
tedavide basamakh tedavi algoritmalarinin  kullanimi  Onerilmektedir. Tedavinin temelini
antihistaminler olustururken, basamak arttirmak gereken vakalarda |6kotrien reseptdr antagonistleri,
omalizumab, sisklosporin ve diger imminmodulatér tedaviler kullanilabilmektedir. Prognoza yonelik
yapilan calismalarda farkhliklar gérilmekle birlikte ortalama hastalik siresi iki ila bes yildir. Tetikleyici
veya altta yatan bir hastaligin saptanmadigi hastalarda, bir yilda spontan remisyon orani yaklasik %30-

50 arasinda bildirilmistir.

Herediter anjiyoodem, urtiker ve kasinti olmadan tekrarlayan anjiyoddem ataklariyla
karakterize, deri ve mukozal dokular basta olmak lizere (ist solunum yolu ve gastrointestinal sistemi
tutan ve potansiyel olarak hayati tehdit eden genetik bir hastaliktir. Prevalansi 1/10.000-1/150.000
olarak bildirilmektedir. Herediter anjiyoodemin cesitli tipleri tanimlanmistir. Herediter anjiyoodem tip
1, C1 inhibitérinin (C1INH) eksikliginden; tip 2 C1INH'Un disfonksiyonundan kaynaklanmaktadir.
Ayrica kompleman C4, C1INH protein seviyesi ve C1INH fonksiyonu dahil kompleman calismalarinin
normal oldugu herediter anjiyoddem formlari mevcuttur. Herediter anjiyoodemde meydana gelen
anjiyoodem, giiclli bir vazodilator ve vaskiiler gecirgenlik arttirici etkilere sahip olan bradikininin asiri

Uretiminden kaynaklanir.

Ataklar, deri ve mukozalari, tist solunum yolunu ve gastrointestinal sistemi tutabilir. Ataklar
genellikle iki ila dort glin sirer ve kendini sinirlar. Atagin siddeti deride gelisen sislikten, yasami tehdit
eden larenks 6demine kadar degisebilir. Hastalarin yarisinda hayatlarinda en az bir defa larenks 6demi
gelisir. Bazi vakalarda ataklar senede bir iki kere olurken, bazi vakalarda haftalik olarak tekrarlar.
Ataklar, her tirli travma, dis tedavisi, cerrahi islemler, stres, enfeksiyonlar, hormonal degisimler ve

bazen ilaglar ile tetiklenebilir.

Urtiker ve kasintinin olmadigi tekrarlayan anjiyoddem ataklari ile basvuran ve ataklara eslik

eden karin agrisi, larenks ddemi ve / veya aile 6ykiisii olan hastalarda herediter anjiyoodem tanisindan



siphelenilmelidir. Herediter anjiyoédem tip 1 ve tip 2 tanisiicin kompleman C4 diizeyi, C1INH protein
diizeyi ve fonksiyonu ve ayrica gerekli goriilen vakalarda genetik testler yapilmalidir. Faktor XlI,
anjiyopoietin-1 veya plazminojen ile iliskili herediter anjiyoodem tanisi, klinik 6ykiye, atak sirasindaki
muayene bulgularina, kompleman g¢alismalarinin normal olmasina ve pozitif aile éykisiine dayanir.
Genetik calismalar taniyi dogrular ve aile 6ykiisii olmayan vakalarda kesin tani koymanin tek yoludur.
Herediter anjiyoddemin ayirici tanisinda alerjik reaksiyonlar, anafilaksi, idiyopatik anjiyoodem, ilac
iliskili anjiyo6dem, alerjik kontakt dermatit, tiroid bezi hastaliklari, siperior vena kava sendromu ve

tumorler akla gelmelidir.

Herediter anjiyoodem hastalarinin tedavisi, genel bakim dnlemlerini, hasta ve ailenin egitimini,
olas! tetikleyicilerin tanimlanmasini ve 6nlenmesini, akut ataklarin tedavisini, kisa ve uzun sureli
profilaksiyiicerir. Herediter anjiyo6dem olan vakalarda prognoz degiskendir. Ataklar basladiktan sonra

sikhigl her ne kadar tedavi azaltilabilse de genellikle hastanin yasami boyunca devam ederler.



