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LENFOMA VE DİĞER 
MALİGNİTELERİN SEYRİ SIRASINDA 
GÖRÜLEN ANJİYOÖDEMLER

GIRIŞ
İlk kez 1972'de tanımlanan C1-inhibitör (C1-İnh.) 
eksikliğine bağlı akkiz (kazanılmış) anjiyoödem 
(C1- İnh.-AAÖ), düşük C1- İnh., C1q, C4 ve C2 se-
viyeleri ve tekrarlayan anjiyoödem semptomları 
ile karakterize nadir bir hastalıktır (1). Bir dizi fark-
lı faktör C1- İnh.-AAÖ’ye neden olabilir; genellikle 
bunlar ürtikeri tetikleyen faktörlerle aynıdır. Bazı 
ilaçlarla tetiklenebildiği gibi bazı hastalıklara se-
konder olarak da görülebilmektedir (2). Mevcut 
tanı yöntemleri ile etiyolojik nedeni saptanamaz 
ise idyopatik kazanılmış anjiyoödem olarak ta-
nımlanmaktadır. Bu bölümde idyopatik histami-
nerjik, idyopatik non-histaminerjik ve ACE inhibi-
törleri ile ilişkili kazanılmış anjiyoödem tiplerinden 
bahsedilmeyecektir.

C1- İnh.-AAÖ, aile öyküsü olmayan ve SERPİNG  
1 gen mutasyonu saptanmayan hastalarda görü-
lür. Hastalarda C1- İnh. düzeyi nötralizan antikorlar 
veya artan tüketim nedeniyle azalmıştır. Bu durum 

lenfoproliferatif hastalıklarda, gammapatilerde ve 
ayrıca otoimmün bozukluklarda görülmektedir (3).

Oldukça nadir görülen C1- İnh.-AAÖ’in preve-
lansı net değildir. Genel popülasyondaki prevelansı 
1/100,000 ila 1/760,000 arasında değişmektedir 
(1, 3, 4). Milan’da anjioödem merkezine başvuran 
752 anjiyoödem hastasının 77’sinde C1- İnh.-AAÖ 
saptanmıştır (1). Birleşik Krallık’ta 14 merkezde 
yapılan çalışmada anjiyoödem tanılı hastalar ara-
sında AAÖ sıklığı %6 olarak (5), Çekya’da yapılan 
çalışmada %8 (4), Danimarka ulusal kohortunda 
%10 olarak bildirilmiştir (6).

Hastalarda aile öyküsü olmadığı için aile tara-
ması ile tanı konulamamakta; anjiyoödem atakları 
hastaların kullandıkları ilaçlara bağlanmaktadır. 
Kompleman düzeyleri de hastalığın seyri sırasında 
dalgalı seyir gösterdiği için tanı konulması zorlaş-
maktadır. Semptom başlangıcından itibaren tanı 
konulana dek geçen süre 1-5 yıl arasında değiş-
mektedir (1, 4, 5).
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Traneksamik asit veya danazol gibi tedaviler 
çoğu hastada etkili olmaktadır. Gereğinde bu teda-
vilere rağmen atakları devam eden hastalarda dü-
zenli C1 İnh. ekstreleri ve plazma kallikreine karşı 
geliştirilen monoklonal antikor olan lanadelumab 
tedavileri verilebilir (11, 18). Uzun süreli remisyon 
altta yatan patofizyolojik mekanizmaya yönelik 
olarak B hücresi veya plazma hücresi klonlarını he-
defleyen tedavi seçenekleri ile elde edilebilir. Özel-
likle rituksimab tedavisi ile uzun süreli remisyonlar 
görülmüştür (2, 11).

Hastalık farkındalığı ve tanı yöntemlerinin du-
yarlılığı arttıkça gelecekte C1- İnh.-AAÖ sıklığı-
nın artması beklenmektedir. C1- İnh.-AAÖ’e özgü 
onaylı tedaviler olmadığı için, teröpatik algoritma-
lar oluşturmak için artan hasta deneyimlerinin 
yayınlanması önemlidir. Klinik verilerin sistematik 
olarak derlendiği ve tedavi seçeneklerinin değer-
lendirildiği çok uluslu prospektif çalışmalara ihti-
yaç vardır.
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