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Herediter anjiyoddem (HAQ) genetik bir hastalik
olup glnimuzde kdratif bir tedavisi bulunma-
maktadir (1). Mevcut tedavilerin amaci; ataklarin
ontne gegebilmek, hastalarin yasam Kkalitesini
ylkseltmek ve mortaliteyi azaltmaktir (2,3). Bu bo-
limde HAQ tedavi yonetimi; genel bakim ve korun-
ma oOnlemleri, anjiyoodem ataklarinin tedavisi ve
profilaktik yaklagimlar olarak ele alinacaktir.

GENEL BAKIM VE KORUNMA

HAO'nin genel bakim ve korunma onlemleri ara-
sinda hastalarin ve aile fertlerinin egitimi, aile ta-
ramasl, muhtemel tetikleyicilerin belirlenmesi ve
bunlardan kaginilmasi, ataklarla micadele plani
yer alir (4). Dinyanin pek ¢ok Ulkesinde Anjiyoo-
dem Referans ve Mikemmellik Merkezleri (ACA-
RE: Angioedema Centers of Reference Excellen-
ce) kurulmustur. Birinci derece akrabalarin tetkik
edilmeleri ve hastalk hakkinda bilgilendiriimeleri
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sag kalim Uzerine etkiye sahiptir (5). Hastalar ve
ailelerinin olasi tetikleyiciler hakkinda bilgilendiril-
mesi onemlidir. Ust solunum yolu ve dis enfeksi-
yonlarinin erken taninip tedavi edilmesi, travma,
anjiyotensin donustiricd enzim inhibitorleri, 0st-
rojen igeren oral kontraseptif ve hormon replas-
man tedavileri gibi muhtemel tetikleyicilerden ka-
¢inilmasi oldukga onemlidir (6,7).

ATAK TEDAViSIi

Tdm hastalar ozellikle hava yolu obstriiksiyonu ve
olume ilerleyebilen en tehlikeli atak tipi olan larin-
geal ataklarin erken belirti ve semptomlari konu-
sunda bilgilendirilmelidir (8). Hastalara atak teda-
visi ve acil eylem plani anlatiimal, kisisellestirilmis
yazili eylem plani olusturulmalidir.

HAO'de, mast hiicre aracili/ histaminerjik anji-
yoodem igin kullanilan epinefrin, antihistaminik ve
kortikosteroidler gibi standart tedavi modaliteleri
etkili degildir. Bu sebeple HAQO ataginda 6nce hava
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yon, myalji, gastrointestinal semptomlar olup art-
mis dozlarda retina hasari da bildirilmistir. Ayrica
renal fonksiyon bozuklugunda doz ayari yapiimasi
gerekir. Antifibrinolitik tedavisi altindaki hastalar-
da alti ayda bir serum Ure, kreatinin, kreatinin ki-
naz, aldolaz, karaciger fonksiyon testleri, idrar tah-
lili kontrolU ve yillik oftalmolojik muayene onerilir
(10,17).

Ufuktaki Tedaviler

HAO'de uzun sireli profilaksi igin insan ¢alismalari
devam eden bazi ilaglar:

Garadacimab (CSL312): F12a’ya karsl imminglo-
bulin G4 (IgG4) yapili rekombinant insan monoklo-
nal antikorudur. HAO profilaksi tedavisinde faz 2
klinik galigma asamasindadir (31).

IONIS-PKK-L, Bradikinin aracili anjiyoédem igin
profilaktik amach gelistiriimekte olan prekallikre-
in aktivitesini inhibe etmek Uzere tasarlanmis, li-
gand-konjuge bir oligonukleatit. Bir faz 1 ¢calisma-
sinda, IONIS-PKK-L, iyi tolere edilmis ve plazma
kallikrein aktivitesini ve seviyelerini doza bagimli
azalttigr gosterilmis (32). HAO'lU katiimcilarda
IONIS-PKK-L, in Klinik etkinligini degerlendirme-
ye yonelik ¢ift kor plasebo kontrolli bir galisma
(NCT04030598) ve IONIS-PKK-L, _‘in genisletiimis
calismasi (NCT04307381) sc uzatiimis doz ¢alis-
mas! devam etmekte.

ALN-F12: Cift sarmalli klglk interferans yapan
bir RNA inhibitortdur. Hem hayvan hem ex vivo
insan galismasinda degerlendirilmis ve tek bir doz
uygulamayla F12'de guglu baskilanma, bradikinin
azalmasini ve bu sayede vaskdler gegirgenligin
azalmasini sagladigi gézlenmis (33).

PHA-022121: Bradikinin B2 reseptorunun oral
uygulanan yeni bir kdguk molekul antagonis-
ti, uygulamadan 1 saat sonra test edilen tim
dozlarda (oral 0.1, 0.3, 1, 3 ve 10 mg/kg) kan
basincinda bradikinin kaynakli degisiklikleri in-
hibe ettigi saptanmis. Klinik oncesi deneyim ve
modellemelere dayall olarak bu bilesigin HAO
ataklarinin onlenmesinde etkili oldugu tahmin
edilmekte (34).
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