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Giriş                                                                                                                                                     
Herediter anjioödem (HAÖ) cilt altı, barsak submukozası ve üst solunum yollarını tutan ve 
çoğunlukla C1 esteraz inhibitör (C1-INH) protein/işlev eksikliğinden oluşan; kaşıntı ve 
ürtikerle birlikte olmadan tekrarlayan anjioödem ataklarıyla belirgin otozomal dominant 
geçen bir hastalıktır. Bu konuşmada HAÖ’de sık atak geçiren çocuk / adölesana yaklaşım 
anlatılacaktır.  

Sık atak geçiren çocuk / adölesanda yaklaşım olarak, yapılabilirse bilinen tetikleyici 
faktörlerden sakınılarak atakları mümkün olduğu kadar önleme ilk planda düşünülmelidir. 
Tetikleyicilerden sakınma her daim mümkün olamayacağından, hastanın tedavisini profilaksi 
ve atak tedavisi olarak iki büyük gruba ayırabiliriz.[1,2]   

I- Tetikleyici Faktörlerden Korunma                                                                                                    
Hastanın kendisi için bilinen tetikleyici faktörlerden (stres, enfeksiyon, travma, bazı ilaçlar, 
ACE-inhibitörü, östrojenli oral kontraseptifler vb.) kaçınılmasını içerir. Tetikleyici faktörlerin 
önlenmesiyle ilaç kullanımının azaltılması ve yaşam kalitesinin artırılması amaçlanır.[1,2]    

II-Profilakside (Ataklardan Korunmada) Kullanılan Tedavi Şekilleri                                                         
Bu tedavi şekli kısa ve uzun süreli profilaktif tedavi olarak ikiye ayrılır. Planlı girişimler 
öncesi ‘kısa süreli profilaksi’, ya da hastalığın kontrolünün sağlanamadığı durumlarda ‘uzun 
süreli profilaksi’ gerekebilir. [3-5]       

Kısa dönem profilaktik tedavi                                                                                                  
Ameliyat, ağız bölgesine yapılan (özellikle diş çekimleri vb.) her türlü girişimde atak 
gelişimini önlemek için plazma kaynaklı C1-INH replasmanı, TDP veya anabolik steroitlerle 
kısa süreli koruyucu tedavi gerekebilir.[1-5,7-9]  İşlemlerin minör ve majör olmasına göre 
kullanılabilecek tedavi yaklaşımlarından hekim haberdar olmalıdır.   

Uzun dönem profilaktik tedavi                                                                                                             
Eski rehberlerde ayda birden fazla atağı veya boğazında şişme olan veya atak nedeniyle ayda 
5 günden fazla iş yerinde çalışamayan hastalarda önerilmiştir. Bazı rehberler de sık ve/veya 
şiddetli ataklar varlığında kullanılması önerilse de, bu konuda yaygın bir fikir birliği yoktur. 
Güncel rehberlerde ise, her olgunun kişisel olarak değerlendirilmesi ve ihtiyaçlarına uygun 
tedavi (kişiselleştirilmiş-individualized- tedavi) planlaması gerektiği vurgulanmaktadır. [2]    

Yurdumuzda uzun süreli profilaktik tedavide kullanılabilecek tek ilaç Cinryze® 
bulunmaktadır. Berinert® gibi diğer ilaçların ruhsatlandırılıp ülkemize gelmesi 
beklenmektedir.  

Uzun süreli profilaktik tedavide en yeni ilaç, Lanadelumab-flyo (Takzyhro®)’ dur. 
Monoklonal antikor olan bu ürün, plazma kallikreini inhibe ederek işlev görür ve rehberlerde 
halen yer almamakla beraber 23 Ağustos 2018’de Amerikan FDA tarafından kullanımı 
onaylanmıştır. [10-12]    

III-Atak Tedavisi                                                                                                                          
Profilaksiye rağmen hastalık kontrolünün sağlanamadığı ya da tetikleyici ile aniden gelişen 
ataklarda acil ya da ihtiyaca bağlı tedavi gerekebilir. Atakla gelen olguda bunun HAÖ atağı 
olduğunun ve diğer karışan histaminerjik ve bradikininerjik anjioödeme bağlı atak tiplerinden 
ayrılması önemlidir.  [6]  Yine bu tür ataklarda anti-histaminik, adrenalin ve steroit gibi 
ilaçların etkisiz olduğunun bilinmesi gerekir. [7-9]                                       

Günümüzde geliştirilen 4 çeşit ilaç C1-INH plazma konsantresi, rekombinant C1-INH, 
Icatibant ve Ecallantide atak tedavisinde kullanılmaktadır. Diğer acil durumlarda olduğu gibi, 



hava yolu açıklığının sağlanması önceliklidir. Hastanın ihtiyacına göre, sıvı replasmanı ve 
analjezikler ile destekleyici tedavi verilebilir. Atakta solvent-deterjan plazma tercih edilebilir 
yoksa taze donmuş plazma da kullanılabilir. [13-17]    

Acil atak (akut) tedavisinin hangi/nasıl bir durumda başlatılacağının bilinmesi hasta açısından 
çok önemlidir. Gövde ve ekstremitelerde oluşan şişliklerinde bekle-gör taktiği uygulanabilir. 
Larenksi ve karnı tutan ataklarda beklenmez ve hızlı şekilde atak tedavisi başlanır. [18,19]    

Önceden kullanılan androjenler ve antifibrinolitik ilaçlar yeni çıkan ilaçlara göre daha etkisiz 
olduklarından günümüzde terk edilmişlerdir. Danazol tedavisinin etkisi 1-2 günde 
başlamaktadır. Bundan dolayı atakta iyi bir seçenek olmadığı düşünülse de, genel yaklaşım 
olarak uzun dönem profilaktik tedavide kullandıkları doza rağmen atak geçirme durumunda 
danazol tedavi dozunun 2 katına çıkarılması önerilmektedir. Androjenlerle karşılaştırıldığında 
daha az etkin olmakla birlikte, Traneksamik asit, diğer ilaçların olmadığı durumlarda 
denenebilir. [19-24]    

Sonuç                                                                                                                            
Yurdumuzda ön planda son 20 yıldır kullanılan C1-INH plazma konsantreleri verilebilir. Yine 
ülkemizde üretilen Icatibant (bradikinin reseptör β2 antagonist) da diğer bir alternatif olarak 
kullanılabilir. Hiç biri atakta elde yoksa taze dondurulmuş plazma verilebilir.[13]   
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