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HEREDITER ANJIOODEM

» TANIM

C1 inhibitorii eksikligi olan herediter anjioodem
(HAO), SERPING1 genindeki mutasyonlarin C1
inhibitérii (C1-INH) proteininin eksikligine (tip
I) veya islev bozukluguna (tip II) neden oldugu
nadir bir genetik hastaliktir. C1-INH nin normal
oldugu baska HAO formlar1 da vardir (HAO nl-
C1-INH). Baz ailelerde hastaligi agiklayan diger
proteinlerde bulunan artan sayida siipheli patoje-
nik varyant tanimlanirken, diger ailelerdeki hasta-
ligin ortaya ¢ikmasina neden olan patogenez belir-
sizligini korumaktadir. HAO, ¢ogunlukla cildi ve
mukozay1 (solunum ve gastrointestinal sistem) et-
kileyen kasint1 veya iirtiker olmaksizin tekrarlayan
anjioddem ataklar ile karakterizedir. Tedavi olma-
diginda sislik iki ila bes giin i¢inde kendiliginden
diizelse de anjioodem genellikle giinliik hayat ka-
litesini kétii yonde etkiler ve laringeal anjioddem
atag1 asfiksi sonucu 6liime neden olabilir (1).

» SIKLIK VE KALITIM

Herediter anjioddem, cinsiyet veya etnik kokene
baglh prevalansta tanimlanmig bir fark olmaksi-
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zin, yaklasik 67.000 kisiden 1’ini etkileyen nadir
fakat potansiyel olarak yasami tehdit eden bir
hastaliktir. Hastalarin yaklasik %75’inde oto-
zomal dominant kalitimin genetik bir bileseni
vardir. Hastalarin %25’inde spontan mutasyon
goriiliir ve bu nedenle ailede belirgin bir hastalik
oykiisii yoktur (2).

» PATOGENEZ VE HEREDITER
ANJIOODEM TiPLERI

C1-INH bir akut faz reaktanidir ve serin prote-
az inhibitorleri (serpin) ailesinin bir iiyesidir.
C1-INH’nin kinin tireten yolaktaki islevi, C1-
INH iligkili HAO’in patogeneziyle iliskilidir (3).
HAQ’in en iyi karakterize edilmis formlari,
C1 inhibitoriiniin eksikliginden veya islev bozuk-
lugundan kaynaklanir. C1-INH eksikligine bagh
olarak HAO’de meydana gelen dem, giiglii bir
vazodilator araci olan bradikininin agir1 iiretimin-
den kaynaklanir. Bradikinin damar gegirgenligin-
de artiric1 etkilere de sahiptir. C1-INH eksikligi-
ne bagli HAO hastalarinda anjioddem epizotlari
sirasinda plazma bradikinin diizeylerinin biiyiik
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side etkilidir ancak 6nemli yan etkileri olabilir.
Ozellikle diisiik dozda kullanildiginda, postpu-
bertal erkeklerde en az problem olusturur. Semp-
tomlar1 kontrol altina almak i¢in gereken dozlar
yeterince diigiikse, kadinlar tarafindan da tolere
edilebilir. Bliyiime ¢agindaki ¢ocuklarda, hamile
ve emziren kadinlarda kullanilmamalidir. Anti-
fibrinolitik ajanlar diger ilaclarin hi¢birine ula-
stlamadig1 durumlarda uzun siireli profilakside
denenebilir (1).
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