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ABSTRACT

Hereditary angioedema is a rare, life-threatening disease that can be diagnosed with a good history taking, careful physical 
examination, and several laboratory tests. Increasing awareness of this disease can ensure timely diagnosis and treatment. 
Therefore, we aimed to present two patients with different types of hereditary angioedema.
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GİRİŞ
Herediter anjiyoödem (HAÖ), ekstremiteleri, yüzü, cinsel organ-
ları, bağırsak mukozasını etkileyebilen ve genellikle öngörüle-
meyen ağrılı şişlik ataklarıyla, larengeal ödemle kendini göste-
ren nadir bir hastalıktır (1). Üst hava yolu ödemleri ile (larengeal 
ödem) ölüme sebebiyet verebilir (2). HAÖ otozomal dominant 
kalıtılan bir hastalıktır (3). C1 esteraz inhibitörünün azalması 
bradikinin artışına sebep olur (4). Bradikinin çok güçlü vazodi-
latör etkiye sahiptir. Kapiller geçirgenliği artırır, düz kaslarda ka-
sılmaya sebep olur, ağrı reseptörlerini uyarır. HAÖ üç farklı tipte 
görülebilir. C1 esteraz inhibitör protein düzeyi düşüklüğü ile or-
taya çıkan tipi HAÖ Tip 1 olarak adlandırılır. C1 esteraz protein 
inhibitör düzeyi normal olup fonksiyonel olarak yetersizlik bulu-
nan durumlar HAÖ Tip 2 olarak adlandırılır. C1 esteraz inhibitör 
protein düzeyinin ve C1 esteraz protein fonksiyonunun normal 
düzeylerde olduğu ancak klinik olarak HAÖ bulguları olan du-
rum HAÖ Tip 3 olarak adlandırılır (2). Larengeal semptomlar 
genellikle yaş ilerledikçe kendini gösterir. Üç yaş altı semptom 
görülmesi oldukça nadirdir (5). Ölümcül bir hastalık olabilmesi-
ne rağmen HAÖ tanısı, ilk semptom görülmesinden sonra orta-
lama 8,5 yıl gecikme ile konulmaktadır (6). Henüz tanısı konula-
mamış birçok hastada aile öyküsü, çocukluktan beri süregelen 
tekrarlayıcı cilt ve karın atakları bize doğru tanı hakkında bilgi 
sunabilmektedir (7). Ölümcül ataklar sıklıkla doğru tanı konu-
lamamasının bir sonucu olarak etkili tedavinin gecikmesinden 
kaynaklanır (8). Literatürde yanlış tanı sonucu alerjik reaksiyon 
olarak değerlendirilen ve buna istinaden antihistaminik ve pred-
nizolon tedavisi verilen ve larengeal ödeme bağlı eksitus olan 
hastalar mevcuttur (9). Ölümler etkili acil tedavinin gecikmesin-
den ve/veya etkili ilacın (konsantre C1 esteraz inhibitör protei-
ni, ecallantide, icatibant) verilmemesinden kaynaklanmaktadır 
(10, 11). Farkındalığın artırılması tanı konulmasını kolaylaştırır 
ve böylece HAÖ hastalarında ölüm oranı azaltılabilir (12, 13). 
Kortikosteroidler, antihistaminler ve epinefrin; HAÖ ataklarının 
tedavisinde etkili değildir. Bu nedenle HAÖ’nün doğru teşhisi 
özellikle önemlidir (14). Tedavide C1 esteraz inhibitör konsant-
resi kullanımı larengeal ödemi başarılı bir şekilde düzeltir (8). 
Acil servislere ürtiker ve anjiyoödem şikayetiyle birçok hasta 
başvurmaktadır. Bu hastaların bir kısmının HAÖ olma ihtimali 
her zaman göz önünde bulundurulmalıdır. Aksi takdirde uygun 
tedavisi verilemeyen HAÖ hastalarında mortalite artmaktadır. 
HAÖ hastalığının önemine dikkati çekmek ve farkındalığı artır-
mak için iki farklı tipteki HAÖ hastamızı sunmayı planladık.

OLGU SUNUMU
Olgu 1 – Yedi yaşında erkek hasta, acil servisimize sol elde, sağ 
ve sol ayakta şişlikler olması nedeniyle başvurdu. Söz konusu şiş-
liklerin kaşınmadığını ancak ağrıdığını ifade etmekteydi. Bu ağ-
rılardan dolayı yürüyememekteydi. Hastanın muayenesinde bu 
şişlikler dışında herhangi bir patolojik durum saptanmadı. Şişlik-
lere kızarıklık eşlik etmiyordu. Hastadan ve babasından alınan 
anamnezde daha önce de ara ara vücudun muhtelif yerlerinde 
birkaç gün süren sonra kendiliğinden iyileşen ağrılı şişlikler oldu-
ğu öğrenildi. Hastamızın babasının Tip 1 HAÖ tanısı ile tedavi ol-
duğu da alınan anamnezde öğrenildi. Hastamızın şikayetlerinin 
artması ve solunum yollarını tutması ihtimaline karşı babasının 
icatibant ilacı hazırda bekletildi. Hastamızın yapılan tahlillerinde 
C4 düzeyi 7,33 mg/dL (normali 10–40 mg/dL), C1 esteraz prote-
in düzeyi<4 mg/dL (normali 20–35 mg/dL) ve C1 esteraz protein 
aktivitesi %25 (normali %70–130) olarak bulundu. Bu tahliller, 
semptomlar ve hastadan alınan öykü neticesinde Tip 1 HAÖ ta-
nısı konuldu (Tablo 1). Hastanın takibinde sekiz saat içinde tüm 
şikayetlerinin gerilediği, solunum sıkıntısının oluşmadığı görül-
dü. Hastamıza icatibant ilaç raporu hazırlandı. Hastalığı hakkında 
ayrıntılı bilgi verildi. Kontrole gelmek üzere takibe alındı.
Olgu 2 – On altı yaşında erkek hasta, acil servisimize sol el bi-
leğinde şişlik olması nedeniyle başvurdu. Söz konusu şişliğin 
kaşınmadığını ancak ağrıdığını ifade etmekteydi. Hastanın mu-
ayenesinde bu şişlik dışında herhangi bir patolojik durum sap-
tanmadı. Şişliklere kızarıklık eşlik etmiyordu. Hastadan alınan 
anamnezde daha önce bacaklarında şişlikler olduğu öğrenildi. 
Bu şişliklere ilaveten hastamızda sık sık karın ağrılarının da ol-
duğu öğrenildi. Karın ağrıları nedeniyle hastamız Ailevi Akdeniz 
Ateşi tanısı ile kolşisin tedavisi almaktaydı. Hastamızın halasında 
ve babaannesinde benzer şişliklerin olduğu ve romatizma tanısı 
ile takip edildiği öğrenildi. Hastanın el bileğindeki şişlik spon-
tan olarak düzeldi. Hastamızın yapılan tahlillerinde C4 düzeyi 
2,9 mg/dL (normali 10–40 mg/dL), C1 esteraz protein düzeyi 32 
mg/dL (normali 20–35 mg/dL) ve C1 esteraz protein aktivite-
si %17 (normali %70–130) olarak bulundu. Bu tahliller, semp-
tomlar ve hastadan alınan öykü neticesinde Tip 2 HAÖ tanısı 
konuldu (Tablo 1). Hastamıza icatibant ilaç raporu hazırlandı. 
Hastalığı hakkında ayrıntılı bilgi verildi. Kontrole gelmek üzere 
takibe alındı. Taburculuktan 20 gün sonra hastamızın evde karın 
ağrıları oldu. Bir doz icatibant tedavisi ile karın ağrısı düzeldi. 
Hastamızın kolşisin tedavisi kesildi. HAÖ tanısı ile takibine de-
vam edilmektedir.

Farklı tipte herediter anjiyoödemi olan iki hasta

ÖZET

Herediter anjiyoödem nadir görülen, hayatı tehdit eden ancak iyi bir öykü alımı, dikkatli bir fizik muayene ve birkaç laboratuvar testi ile tanısı konulabilen 
bir hastalıktır. Bu hastalıkta farkındalığın artırılması, tanı ve tedavinin zamanında yapılabilmesini sağlayabilir. Bu nedenle iki farklı tipteki herediter anjiyoö-
dem hastalarımızı sunmayı planladık.
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TARTIŞMA
HAÖ, William Osler tarafından ilk defa 1888 yılında tanımlan-
mıştır (15). Nadir görülen bir hastalık olmasına rağmen potan-
siyel olarak ölümcül olabildiğinden son derece önemlidir (16). 
Ataklar halinde ortaya çıkan anjiyoödem vücudun herhangi bir 
bölgesini etkileyebilir (ekstremiteler, yüz, dil, visseral organlar, 
mesane, üretra, omuz, kalça şişliği, plevral efüzyon) (5). Hasta-
ların tanısı konulana kadar değişik şikayetlerle farklı poliklinikler 
ve acil servislere çok sayıda başvuru yapmaktadırlar. Başvurulan 
poliklinikler arasında cildiye, romatoloji, gastroenteroloji, en-
feksiyon hastalıkları ve ortopedi sayılabilir. Hastalar bazen karın 
ağrısı atakları sırasında apendektomi dahi olabilmektedir (17).
Genellikle ileri yaşlarda ortaya çıkan larenks ödemi, HAÖ’nün en 
korkulan komplikasyonudur ve atakların %1’inden daha azında 
görülür (5, 18). Olgularımızda larenks ödemi görülmemiştir. 
Tanının konulabilmesi için hastalığın akla gelmesi gerekmekte-
dir. İyi bir öykü alımı, dikkatli bir fizik muayene ve birkaç labo-
ratuvar testi ile hastalığın tanısını koymak mümkündür. Tanısı 
konulan hastaların tedavisi günümüz şartlarında olasıdır. HAÖ 
tedavisinin en önemli parçası hasta ve ailesinin eğitimidir.
Bizim bu iki olguyu sunmaktaki amacımız nadir görülen, hayatı 
tehdit eden bu hastalıkta farkındalığı artırarak tanı ve tedavinin 
zamanında yapılabilmesini sağlamaktır.

Hasta Onamı: Yazılı hasta onamı bu çalışmaya katılan hastaların ailele-
rinden alınmıştır.
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 C4 C1 esteraz inhibitör protein düzeyi C1 esteraz inhibitör protein aktivitesi HAÖ tipi

Olgu 1 Düşük Düşük Düşük HAÖ tip 1

Olgu 2 Düşük Normal Düşük HAÖ tip 2

HAÖ: Herediter anjiyoödem.

Tablo 1. Olguların laboratuvar sonuçları ve HAÖ tipleri


