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Larenks Odemi ile Seyreden Bir Herediter
Anjiyoodem Olgusu

A Case of Hereditary Angioedema Presenting with Larynx Edema
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OZET

Herediter anjiyoddem hepatositler tarafindan uretilen C1 es-
teraz inhibitor eksikligi veya disfonksiyonundan kaynaklanan,
nadir rastlanilan, potansiyel olarak yasami tehdit edici bir has-
taliktir. Subkutan veya submukozal bolgede tekrarlayan an-
jiyoddem ataklariyla karakterizedir. Herediter anjiyoddemde
nadir olarak goérilen larenks 6demi ani hava yolu obstriiksiyo-
nuna neden olup dlimle sonuglanabilir. Bu yazida, trakeosto-
mi acilmasini gerektirecek kadar siddetli larenks 6demi geli-
sen herediter anjiyoddemli bir erkek olgu sunuldu.

Anahtar so6zciikler: C1 esteraz inhibitor; herediter anjioddem; trakeostomi.

SUMMARY

Hereditary angioedemal is a rare and potentially life-threatening
disease resulting from deficiency or disfunction of C1 esterase
inhibitor which is produced by hepatocytes. It is characterized
by recurrent angioedema attacks at subcutaneous or submu-
cosal region. Larynx edema could be seen rarely in hereditary
angioedema and may result in death by causing sudden air way
obstruction. Herein, we present a male hereditary angioedema
case with laryngeal edema which is severe enough to require
tracheostomy.
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Giris

Herediter anjiyoddem (HAQ) kinin-kallikrein, kompleman ve
fibrinolitik sistemi diizenleyen ve karaciger tarafindan ureti-
len bir plazma proteini olan C1 esteraz inhibitériin (C1-INH)
eksikligi veya disfonksiyonundan kaynaklanan; oldukca na-
dir gorilen bir hastaliktir. Her iki cinste esit oranda goru-
len hastaligin tam olarak prevelansi bilinmemekle birlikte
1/10.000-50.000 oraninda goruldiugu tahmin edilmektedir.
M Tim anjiyoddem olgularinin yaklasik olarak %2'sinden so-
rumludur.? Subkutan veya submukozal bolgede tekrarlayan
anjiyoodem ataklar hastalik icin bir isarettir. Bunlardan gast-
rointestinal tutulum akut batin benzeri tabloyu taklit eder-

ken; larenks 6demi ciddi hava yolu obstriiksiyonuna neden
olur. Bu makalede trakeostomi gerektirecek kadar ciddi la-
renks 6demi olan ve HAO tanisi konulan bir erkek olgunun
sunulmasi amaglanmistir.

Olgu Sunumu

Yirmi sekiz yasinda erkek hasta yliz, g6z, agiz cevresi ve dil-
de hafif 6dem nedeniyle acil servise basvurdu. Mevcut klinik
bulgulanyla klasik anjiyoédem olarak degerlendirilen has-
taya 80 mg metilprednizolon ampul (Prednol amp®) 1x1 iv,
klorfenoksamin HCl ampul (Sistral amp.®) 1x1 iv yapildi ve
hayati tehdit eder nitelikte hava yolu 6demi olmadigi igin
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adrenalin uygulanmadi. Yaklasik 3 saat acil serviste izlenen
hasta rahatlama tarif edince 40 mg oral metil prednizolon
(Prednol® tablet) 1x1, feniramin tb 2x1 (Avil® tablet) recete
edilerek taburcu edildi.

Hasta taburculugundan yaklasik olarak 5 saat sonra tekrar
acil servise ciddi solunum sikintisi sikayetiyle basvurdu. Has-
tanin genel durumu iyi, bilinci agikti. Vital bulgular viicut si-
cakligi 36.5°C, nabiz 92/dk, solunum sayisi 24 /dk seklindey-
di ve sistemik muayene bulgulari dogaldi. Dermatolojik mu-
ayenede ylizde ve dilde 6demin belirgin artmis oldugu go-
rtldi. Kulak Burun Bogaz servisi tarafindan yapilan muaye-
nede larinks ve vokal kordlarda da 6dem saptandi.

Laboratuvar incelemelerinde hemoglobin: 15.2 g/dL (12-18
g/dL), 16kosit: 9000/mm?3 (5200-12400 mm?3), trombosit: 315
(150-400 x103/mm?3), AST: 22 IU/L (5-32 IU/L), ALT: 20 IU/L
(5-33 IU/L), Ure: 32 mg/dL (13-43 mg/dL), kreatinin: 0.9 mg/
dL (0.3-0.7 mg/dL), Na: 141 meg/L (135-145 meq/L), K: 4.2
meq/L (3.5-5.1 meqg/L), Ca: 8.9 mg/dL (8.4-10.2 mg/dL), Cl:
100 mg/dL (98-110 mg/dL) idi. Hastaya tekrar 120 mg me-
til prednizolon ampul (Prednol amp®) 1x1 iv, klorfenoksamin
HCl ampul (Sistral amp. ©) 1x1 iv yapildi ve ciddi hava yolu
o6demi nedeniyle 20'ser dakikalik aralarda 3 doz 1/1000lik (1
mg/ml) adrenalin amp 0.3 ml subkutan olarak yapildi. Ancak
bu tedavilere ragmen hastanin yiiz, dil ve larenks 6demi art-
maya devam etti (Sekil 1a). Bunun lizerine anamnezi derin-
lestirilen hastanin 6zge¢misinde el ve ayaklarda yaklasik 10
yildan beridir olan ve ara ara tekrar eden agrisiz sisliklerin
olustugu 6grenildi. Soy ge¢cmisinde ise babasinda da bu tarz
sikayetlerin oldugu ve babaannesinin bogazinda aniden sis-
lik gelismesi ve nefes alamamasi nedeniyle 6ldiigu bilgisine
ulagildi. Mevcut kisisel ve ailesel 6ykd, klinik bulgular, anjiyo-
o0deme Urtikerin eslik etmiyor olmasi ve klasik anjiyoodem
tedavisine yanitsizlik nedeniyle hastada HAQ tanisi diistinil-
du. Dil 6demi, uvula, yumusak damak ve larenks 6demi ma-
sif hale geldigi icin entlibasyon denenmesine ragmen basa-
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Sekil 1. (a) Hastanin dilinde siddetli 6dem. (b) Yogun bakim tinitesinde trakeostomi sonrasi
gorinim.

risiz olundu. Bunun tizerine hastaya acil trakeostomi acilma-
sina karar verildi (Sekil 1b). Es zamanli olarak hastaya HAO
on tanisi nedeniyle 10 ml/kg dozunda taze donmus plazma
(TDP) inflizyonu baslandi ve hasta yogun bakim lnitesine
alindi. Toplam 3 Unite TDP inflizyonunu takiben 6deminde
belirgin diizelme saglandi. Tedaviden yaklasik 12 saat son-
ra hava yolu 6demi tamamen geriledi. iki giin yogun bakim
Unitesinde tutulan hasta daha sonra servise alindi. Hatanin
yatigi sirasinda istenen tetkiklerden C1-INH seviyesi 17.2 mg/
dl (18-40) idi. Hastaya HAQ tanisi ile profilaktik amacli atenue
androjen danazol (Danazin®) 100 mg 1x1 bagslandi. Tetikleyi-
ci faktorler ve semptomlar konusunda kendisi ve ailesi bilgi-
lendirilerek taburcu edildi.

Tartisma

Herediter anjiyoodem tekrarlayici, kasintisiz, gode birakma-
yan, Urtikerin eslik etmedigi édemle seyreden C1-iNH eksik-
liginden kaynaklanan bir hastaliktir. C1-INH komplemanin
klasik yolunun, fibrinolitik yolun ve kinin-kallikrein sistemi-
nin dnemli bir dlizenleyici proteinidir. Bu proteinin eksikli-
gi kallikrein artisina bagh olarak bradikinin benzeri media-
torlerin salinip vaskiler permeabilitenin artmasina ve dde-
me neden olur.B!

Herediter anjiyoodem potansiyel olarak yasami tehdit edici
bir hastalik olup anlamli morbidite ve mortalite nedeni ola-
bilmektedir. HAO'de en sik gériilen semptomlardan subku-
tan 6dem ve abdominal atak yasami tehdit etmez. Daha na-
dir olarak gorilen larenks 6demi ise ani hava yolu obstriiksi-
yonuna neden olup 6liimle sonuglanabilir.2* Her 125 rekuir-
ren HAO atagindan sadece bir tanesinin larengeal 6dem ata-
g1 oldugu bildirilmistir.® Tani ve tedavide gecikilirse mortali-
te oraninin yaklasik olarak %30 diizeylerinde oldugu bilinir.”?
Larengeal 6demdeki bu potansiyel tehlikeye ragmen olgu-
larin ¢cogunda 6dem tam hava yolu obstruksiyonu yapma-
dan 6nce geriler. Blyuk bir vaka serisinde 74 larengeal 6dem
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olgusunun sadece (ciinde entlibasyon gerektigi bildirilmis-
tir ve bunlardan sadece bir tanesinde masif 6dem nedeniyle
trakeostomi yapilmasi gerekmistir.©

Larengeal 6demin baslangici ile en st seviyeye ulasmasi
arasinda gecen sire acil miidehalelerin uygulanabilmesi icin
oldukca dnemlidir. iki yiiz otuz bes hastalik bir klinik analiz-
de bu stirenin birkag saatle sinirli oldugu bildirilmistir.?! Bork
ve ark.®lise kendi serilerinde bu siirenin ortalama 8.3 saat ol-
dugunu bildirmislerdir. Sunulan olguda da bu siire baslan-
gictan itibaren ortalama 9 saatti.

Travma, Ust solunum yolu ve Helicobacter pylori enfeksiyon-
lari, emosyonel stres, cerrahi girisim, ACE inhibitort gibi ilag-
larin kullanimi genel olarak HAO ataklarini tetikleyen faktér-
lerdir.”? Dental girisim ve entlibasyonlu genel anestezi ise la-
rengeal 6demi tetikleyebilmekle birlikte bu tir dis faktor-
lerle larengeal 6demin gelismesi nadirdir. Bunun disinda ol-
gularn yaklasik olarak %97’sinde larenks 6deminin spontan
olarak meydana geldigi bildirilmistir. Genel olarak larenks
odemi eslik eden bir bulgu olmaksizin tek basina meydana
gelir. Bazi hastalarda ise yliz 6demi larengeal 6demeilerleye-
bilir. Ancak bunun nadir oldugu bilinir.®! Burada sunulan ol-
guda ylz 6demi larenks 6demine ilerleme gdstermistir. Do-
layisiyla yliz 6demi bulunan HAQ'lii hastalar larenks édemi
acisindan yakin takip edilmelidir.

Herediter anjiyoodemde hafif kutanéz 6dem ataklarinda ve
abdominal semptomlarda genellikle spontan gerileme ola-
bildigi icin takip yeterlidir. E§er hastada larinks 6demi veya
siddetli abdominal atak varsa atak tedavisi yapilmaldir.® Ha-
yati 6nem tasididi icin larenks 6demi ataklarina hizli miida-
hele 6nemlidir. Akut atak tedavisinde kullanilan en hizlive en
iyi yaklagim C1-INH konsantrelerinin intravenéz kullanimidir.
Yaklasik olarak enjeksiyondan 30-60 dakika sonra semptom-
larda rahatlama saglar. Bu konsantreler Cetor® 500 1U/5 ml
ismiyle Tuirkiye'de bulunmaktadir. Ancak ilac HAO tanisi la-
boratuvar olarak da ispatlanmis hastalara alerji-immunoloji
uzman hekim raporu ile verilmektedir. Dolayisiyla ilk atakta
hastaya bu preparati temin gugctir. Bu nedenle ilk kez basvu-
ran hastalarda atak tedavisi icin en iyi alternatif taze donmusg
plazmadir. Taze donmus plazma 10 mi/kg dozunda kullanil-
maktadir.”) Burada sunulan hastaya da HAO tanisi konulma-
sini takiben TDP inflizyonu baslanmasi uygun gorilmus ve
tedaviye iyi yanit alinmistir.

Hekimlerin bircogu HAO ile ya nadiren karsilasir ya da hig

karsilasmaz. Bu durum hastaligin yanhs tani almasina veya
tanida gecikmeye neden olabilir. Bu nedenle tani olarak kla-
sik anjiyo6dem disinulen fakat steroid, antihistaminik, ad-
renalin gibi klasik tedavilere yanit vermeyen olgularda; rti-
kerin eslik etmedigi anjiyoodem olgularinda; nedeni belirle-
nemeyen larenks ddemli olgularda HAQO tanisi ayirici tanilar
icinde mutlaka distnilmelidir. Sadece hastaligin akla gel-
mesi bile hayat kurtarici olabilir. Hekimlerin bu tablonun kli-
nigini ve tedavisini bilmesinin olduk¢a 6nemli oldugunu di-
siinmekteyiz.
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