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BÖLÜM 45
HEREDİTER ANJİYOÖDEMDE 
GÜNCEL TEDAVİLER

GIRIŞ
Herediter anjiyoödem (HAÖ) genetik bir hastalık 
olup günümüzde küratif bir tedavisi bulunma-
maktadır (1). Mevcut tedavilerin amacı; atakların 
önüne geçebilmek, hastaların yaşam kalitesini 
yükseltmek ve mortaliteyi azaltmaktır (2,3). Bu bö-
lümde HAÖ tedavi yönetimi; genel bakım ve korun-
ma önlemleri, anjiyoödem ataklarının tedavisi ve 
profilaktik yaklaşımlar olarak ele alınacaktır.

GENEL BAKIM VE KORUNMA
HAÖ’nün genel bakım ve korunma önlemleri ara-
sında hastaların ve aile fertlerinin eğitimi, aile ta-
raması, muhtemel tetikleyicilerin belirlenmesi ve 
bunlardan kaçınılması, ataklarla mücadele planı 
yer alır (4). Dünyanın pek çok ülkesinde Anjiyoö-
dem Referans ve Mükemmellik Merkezleri (ACA-
RE: Angioedema Centers of Reference Excellen-
ce) kurulmuştur. Birinci derece akrabaların tetkik 
edilmeleri ve hastalık hakkında bilgilendirilmeleri 

sağ kalım üzerine etkiye sahiptir (5). Hastalar ve 
ailelerinin olası tetikleyiciler hakkında bilgilendiril-
mesi önemlidir. Üst solunum yolu ve diş enfeksi-
yonlarının erken tanınıp tedavi edilmesi, travma, 
anjiyotensin dönüştürücü enzim inhibitörleri, öst-
rojen içeren oral kontraseptif ve hormon replas-
man tedavileri gibi muhtemel tetikleyicilerden ka-
çınılması oldukça önemlidir (6,7).

ATAK TEDAVISI
Tüm hastalar özellikle hava yolu obstrüksiyonu ve 
ölüme ilerleyebilen en tehlikeli atak tipi olan larin-
geal atakların erken belirti ve semptomları konu-
sunda bilgilendirilmelidir (8). Hastalara atak teda-
visi ve acil eylem planı anlatılmalı, kişiselleştirilmiş 
yazılı eylem planı oluşturulmalıdır.

HAÖ’de, mast hücre aracılı/ histaminerjik anji-
yoödem için kullanılan epinefrin, antihistaminik ve 
kortikosteroidler gibi standart tedavi modaliteleri 
etkili değildir. Bu sebeple HAÖ atağında önce hava 
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yon, myalji, gastrointestinal semptomlar olup art-
mış dozlarda retina hasarı da bildirilmiştir. Ayrıca 
renal fonksiyon bozukluğunda doz ayarı yapılması 
gerekir. Antifibrinolitik tedavisi altındaki hastalar-
da altı ayda bir serum üre, kreatinin, kreatinin ki-
naz, aldolaz, karaciğer fonksiyon testleri, idrar tah-
lili kontrolü ve yıllık oftalmolojik muayene önerilir 
(10,11).

Ufuktaki Tedaviler
HAÖ’de uzun süreli profilaksi için insan çalışmaları 
devam eden bazı ilaçlar:

Garadacimab (CSL312): F12a’ya karşı immünglo-
bulin G4 (IgG4) yapılı rekombinant insan monoklo-
nal antikorudur. HAÖ profilaksi tedavisinde faz 2 
klinik çalışma aşamasındadır (31).

IONIS-PKK-LRx: Bradikinin aracılı anjiyoödem için 
profilaktik amaçlı geliştirilmekte olan prekallikre-
in aktivitesini inhibe etmek üzere tasarlanmış, li-
gand-konjuge bir oligonükleotit. Bir faz 1 çalışma-
sında, IONIS-PKK-LRx iyi tolere edilmiş ve plazma 
kallikrein aktivitesini ve seviyelerini doza bağımlı 
azalttığı gösterilmiş (32). HAÖ’lü katılımcılarda 
IONIS-PKK-LRx ‘in klinik etkinliğini değerlendirme-
ye yönelik çift kör plasebo kontrollü bir çalışma 
(NCT04030598) ve IONIS-PKK-LRx ‘in genişletilmiş 
çalışması (NCT04307381) sc uzatılmış doz çalış-
ması devam etmekte.

ALN-F12: Çift sarmallı küçük interferans yapan 
bir RNA inhibitörüdür. Hem hayvan hem ex vivo 
insan çalışmasında değerlendirilmiş ve tek bir doz 
uygulamayla F12’de güçlü baskılanma, bradikinin 
azalmasını ve bu sayede vasküler geçirgenliğin 
azalmasını sağladığı gözlenmiş (33).

PHA-022121: Bradikinin B2 reseptörünün oral 
uygulanan yeni bir küçük molekül antagonis-
ti, uygulamadan 1 saat sonra test edilen tüm 
dozlarda (oral 0.1, 0.3, 1, 3 ve 10 mg/kg) kan 
basıncında bradikinin kaynaklı değişiklikleri in-
hibe ettiği saptanmış. Klinik öncesi deneyim ve 
modellemelere dayalı olarak bu bileşiğin HAÖ 
ataklarının önlenmesinde etkili olduğu tahmin 
edilmekte (34).
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