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LENFOMA VE DIGER
MALIGNITELERIN SEYRI
GORULEN ANJiYOODEM

GiRIS
ik kez 1972'de tanimlanan C1-inhibitor (C1-inh.)
eksikligine baglh akkiz (kazanilmig) anjiyoddem
(C1- Inh.-AAQ), diistik C1- inh,, C1g, C4 ve C2 se-
viyeleri ve tekrarlayan anjiyoodem semptomlari
ile karakterize nadir bir hastaliktir (1). Bir dizi fark-
Il faktor C1- inh.-AAQ'ye neden olabilir; genellikle
bunlar Urtikeri tetikleyen faktorlerle aynidir. Bazi
ilaclarla tetiklenebildigi gibi bazi hastaliklara se-
konder olarak da gorllebilmektedir (2). Mevcut
tani yontemleri ile etiyolojik nedeni saptanamaz
ise idyopatik kazanimis anjiyoodem olarak ta-
nimlanmaktadir. Bu bolimde idyopatik histami-
nerjik, idyopatik non-histaminerjik ve ACE inhibi-
torleri ile iliskili kazaniimis anjiyoodem tiplerinden
bahsedilmeyecektir.

C1-inh.-AAQ, aile dykiisii olmayan ve SERPING
1 gen mutasyonu saptanmayan hastalarda goru-
|Ur. Hastalarda C1- inh. diizeyi notralizan antikorlar
veya artan tiketim nedeniyle azalmistir. Bu durum
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lenfoproliferatif hastaliklarda, gammmapatilerde ve
ayrica otoimmun bozukluklarda goriilmektedir (3).

Oldukga nadir gérilen C1- inh.-AAQ'in preve-
lansi net degildir. Genel populasyondaki prevelansi
1/100,000 ila 1/760,000 arasinda degismektedir
(1, 3, 4). Milan'da anjioodem merkezine basvuran
752 anjiyoddem hastasinin 77'sinde C1- inh.-AAO
saptanmistir (1). Birlesik Krallik'ta 14 merkezde
yapilan calismada anjiyoodem tanili hastalar ara-
sinda AAO sikiigi %6 olarak (5), Cekya'da yapilan
calismada %8 (4), Danimarka ulusal kohortunda
%10 olarak bildirilmistir (6).

Hastalarda aile oykusu olmadidi igin aile tara-
masi ile tani konulamamakta; anjiyoodem ataklari
hastalarin kullandiklari ilaglara baglanmaktadir.
Kompleman duzeyleri de hastali§in seyri sirasinda
dalgali seyir gosterdigi icin tani konulmasi zorlas-
maktadir. Semptom baslangicindan itibaren tani
konulana dek gegen stre 1-5 yil arasinda degis-
mektedir (1, 4, 5).
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Traneksamik asit veya danazol gibi tedaviler
¢ogu hastada etkili olmaktadir. Gereginde bu teda-
vilere ragmen ataklari devam eden hastalarda du-
zenli C1 Inh. ekstreleri ve plazma kallikreine karsi
gelistirilen monoklonal antikor olan lanadelumab
tedavileri verilebilir (11, 18). Uzun sdireli remisyon
altta yatan patofizyolojik mekanizmaya yonelik
olarak B hlicresi veya plazma hicresi klonlarini he-
defleyen tedavi secenekleri ile elde edilebilir. Ozel-
likle rituksimab tedavisi ile uzun sireli remisyonlar
gorilmuastdr (2, 17).

Hastalik farkindal@ ve tani yontemlerinin du-
yarliigi arttikca gelecekte C1- Inh.-AAO sikligi-
nin artmasi beklenmektedir. C1- inh.-AAQ’e 6zgii
onayll tedaviler olmadigi igin, teropatik algoritma-
lar olusturmak igin artan hasta deneyimlerinin
yayilanmasi onemlidir. Klinik verilerin sistematik
olarak derlendigi ve tedavi seceneklerinin deger-
lendirildigi cok uluslu prospektif calismalara ihti-
yac vardir.
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