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Streszczenie |

Dziedziczny obrzek naczynioruchowy (hereditary angioedema, HAE) jest rzadko wystepujacym schorzeniem,
opisanym po raz pierwszy przez Quinckego w 1882 roku. Podstawowy czynnik wyzwalajacy mechanizm pato-
genetyczny choroby stanowi niedobor lub nieprawidiowa funkcja inhibitora dopetniacza C1 esterazy
(C1 INH). Wyr6zniamy trzy typy dziedziczonego obrzeku naczynioruchowego. Typ [, najczestszy, jest zwig-
zany z niedoborem C1 INH, typ II - z jego nieprawidlowg funkcja. Choroba charakteryzuje si¢ wystgpowa-
niem obrzekow btony Sluzowej, w tym w obrebie twarzy i krtani. Obrzek biony Sluzowej drog oddechowych
moze stanowic zagrozenie zycia. Obrzek w HAE wywoluja niektore leki, szczegdlnie z grupy inhibitoréw kon-
wertazy angiotensyny, stres, uraz oraz infekcje. Zabieg operacyjny moze predysponowaé do wystgpienia
obrzeku krtani w przebiegu HAE. Przygotowanie do znieczulenia wymaga cigglego pomiaru ci$nienia w man-
kiecie uszczelniajacym rurke intubacyjna, zaleca si¢ podwojenie dawek preparatow pochodnych androgendw,
dopuszczalne jest rowniez przetaczanie Swiezo mrozonego osocza. Ostatnio zaleca si¢ rutynowa profilaktyke
koncentratem C1 INH. Od niedawna post¢powanie w ostrych napadach obrzeku naczynioruchowego jest
oparte na leczeniu przyczynowym obejmujacym substytucje C1 INH. W niniejszym opracowaniu przedsta-
wiamy przypadek 46-letniej pacjentki pozostajacej pod opieka alergologiczng z powodu HAE, poddanej zabie-
gowi ginekologicznemu z profilaktycznym okotooperacyjnym podaniem koncentratu C1 INH uzyskiwanego
z ludzkiego osocza (preparat Cinryze). Znieczulenie podpajeczyndwkowe, zabieg i okres okotooperacyjny
przebiegly bez powiklaf.

Stowa kluczowe: obrzek naczynioruchowy, anestezja, alergologia, inhibitory C1, premedykacja

Summary |

‘ Hereditary angioedema (HAE) is a rare condition, first described by Quincke in 1882. Diminished levels of the
Cl1 inhibitor protein of dysfunctional forms of the same protein are basis of this disease pathophysiology.
We mark out three types of HAE. Type I, most common, is related with C1 INH insufficiency, type II — with
its abnormal function. Mucous oedemas are characteristic for these diseases, including face and larynx oede-
ma. Oedema involving larynx can be life-threatening condition. HAE swelling can be caused by some drugs,
especially from angiotensin convertase inhibitors group, stress, trauma, infections. Surgical procedures can
predispose to HAE related larynx swelling. Surgery preparation can involve continuous intubation tube cuff
pressure control, doubling androgen based drugs doses as well as transfusion of fresh frozen plasma. Acute
HAE swelling management is recently based on cause treatment covering substitution C1 INH. We describe
46 years old patient ongoing gynaecologic surgery with prophylactic C1 INH concentrate application
(Cinryze). No complications were observed during surgery, subarachnoid anaesthesia or post-surgery period.
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angioedema, HAE) jest rzadko wystepujacym

schorzeniem'”, opisanym po raz pierwszy przez
Quinckego w 1882 roku. Jest to choroba skory i bton Slu-
zowych, charakteryzujaca sie wystepowaniem ograniczo-
nych obrzekow'?. Wystepuje z czgstoscig 1:10 000-1:50
000, dziedziczy si¢ w sposob autosomalny dominujacy®.
Podtozem HAE jest niedobdr lub nieprawidlowa funkcja
inhibitora dopetniacza C1 esterazy (C1 INH), co prowa-
dzi do patologicznej aktywacji uktadu dopetniacza, ukta-
du kalikreiny i aktywaciji fibrynolizy. Wystepujacy w tym
schorzeniu obrzek bfony Sluzowej drog oddechowych
bywa tak znaczacy, ze stanowi zagrozenie zycia®.
Wyr6zniono trzy typy dziedzicznego obrzeku naczynio-
ruchowego. Typ [, najczestszy (85%), jest nastgpstwem
zmniejszonej produkeji C1 INH. W typie II stwier-
dza si¢ prawidlowe poziomy nieprawidtowo dziataja-
cego inhibitora dopetniacza C1 esterazy. W typie 111
(najrzadszym), opisywanym jedynie u kobiet, nie mamy
do czynienia ani z niedoborem C1 INH, ani z zabu-
rzeniem jego funkcji — obrzek jest zalezny od stezenia
estrogenow we krwi. Odrebna grupe stanowig nabyte
zaburzenia C1 INH w przebiegu chordéb nowotworo-
wych, autoimmunologicznych, spowodowane obecno-
Scig specyficznych przeciwciat przeciwko C1 INH®.
Obrzek w HAE moze by¢ wywolany przez niektore leki,
szczegOlnie z grupy inhibitorow konwertazy angioten-
syny, stres, uraz oraz infekcje. Zabiegi dentystyczne
sa przyczyng do 50% wszystkich incydentow HAE pro-
wadzacych do obrzeku krtani i asfiksji, wystepujacych
4-30 godzin po leczeniu®. Rowniez zabieg operacyjny,
ktory jest pofaczeniem czynnika stresu i urazu tkanko-
wego, moze predysponowac do wystapienia obrzeku
krtani w przebiegu HAE.
Dotychczas stosowana profilaktyka opiera si¢ na prze-
wlektym podawaniu pochodnych androgenow (Da-
nazol, Stanazol w dawce 50-200 mg p.o./dobg). Tylko
niewielka grupa chorych, okoto 15%, u ktorych objawy
wystepujg rzadko, moze pozostawac bez leczenia pro-
filaktycznego. Cz¢s¢ pacjentéw wymaga leczenia pro-
filaktycznego okresowo, tylko nieliczni musza by¢ prze-
wlekle leczeni pochodnymi androgendw. W profilaktyce
HAE stosowano rowniez kwas g-aminokapronowy
— EACA w dawce 2-8 g/dobe przez 2-3 miesiace, w okre-
sach nasilenia objawow, utrudniajacych codzienne funk-
cjonowanie. U czgSci chorych podawano przez 1-2 mie-
sigce kwas traneksamowy (w dawce 0,25-2,0 g/dobe
przez 1-2 miesigce)®.
Postepowanie w ostrych napadach obrze¢ku naczy-
nioruchowego od niedawna oparte jest na leczeniu
przyczynowym. Obejmuje substytucje C1 INH, blo-
kowanie kalikreiny i stosowanie antagonistow recep-
tora bradykininy. W tym celu podaje si¢ koncentrat C1
INH uzyskiwany z ludzkiego osocza (Berinert, Cinry-
ze), rekombinowany ludzki koncentrat C1 INH (Rhu-

Dziedziczny obrzek naczynioruchowy (hereditary

1 66 cin), odwracalny inhibitor kalikreiny (Kalbitor), kom-

petencyjnego antagoniste receptora bradykininy B2
(Firazyr)®.

Opisano w Polsce dwa przypadki, w ktdrych stosowano
500 U koncentratu C1 INH (Berinert P firmy Behring)
w okresie zwigkszonego ryzyka, jakim jest pordd. Kon-
centrat czynnika C1 INH w dawkach 500-1000 U i.v.
byt stosowany w obrzeku krtani u chorych z HAE, zwy-
kle objawy ustepowaly w ciggu 1-2 godzin®.

Pacjenci, ktorzy nie reaguja na klasyczne leczenie, wy-
magajq regularnego stosowania dozylnych wlewow
koncentratow C1 INH (Cinryze). Opisano sponta-
niczny ci¢zki obrzek krtani, nieodpowiadajacy na agre-
sywne leczenie, u 41-letniej kobiety, u ktrej pomini¢to
pojedyncza zalecang dawke C1 INH. Chora w nastep-
stwie obrzeku krtani w przebiegu HAE wymagata in-
tubacji i 7 dni leczenia na oddziale intensywnej terapi,
a nastepnie wielotygodniowej rehabilitacji®.
Przygotowanie do znieczulenia ogolnego chorego
z dziedzicznym obrz¢kiem naczynioruchowym wyma-
ga ciaglego pomiaru ciSnienia w mankiecie uszczelnia-
jacym rurke intubacyjna. Pozwala to na szybkie wy-
krycie narastania ciSnienia, a w efekcie — zagrozenia
obrzekiem krtani. Zaleca si¢ podwojenie dawek po-
chodnych androgendw na 2 tygodnie przed zabiegiem.
Dopuszczalne jest rOwniez przetaczanie Swiezo mro-
zonego osocza na dob¢ zarowno przed operacjg, jak
i Srodoperacyjnie. Od niedawna zaleca si¢ rutynowa
profilaktyke koncentratem C1 INH®.

OPIS PRZYPADKU

Czterdziestoszescioletnig kobiete przyjeto do szpitala
na zabieg przezpochwowego wycigcia macicy migsnia-
kowatej. Chora pozostawata pod stata opiekg poradni
alergologicznej z powodu dziedzicznego obrz¢ku naczy-
nioruchowego typu I. Chorobg rozpoznano w 15. roku
zycia — rozpoczeta si¢ obrzgkami rak. Wywiad rodzin-
ny w kierunku HAE byt dodatni — dziedziczny obrzek
naczynioruchowy stwierdzono rowniez u ojca i syna
kobiety. U pacjentki w przesztosci obserwowano wielo-
krotnie obrzek twarzy. Stgzenie C1 INH wynosito 0,12 g/l
(N: 0,2-0,39), stezenie C4 - 0,12 g/l (N: 0,1-0,4 g/1).
Aktywnos¢ C1 INH wynosita 39% (N: 70-130%). Zwigk-
szono dawke Stanazolu do 1000 mg dziennie na tydzien
przed zabiegiem, zgodnie z zaleceniem alergologa. W celu
unikni¢cia manewrdw w okolicy krtani i zmniejszenia ry-
zyka obrzeku tej okolicy zdecydowano si¢ na znieczule-
nie przewodowe. Aby zmniejszyC czynnik stresowy, pa-
cjentka otrzymata w premedykacji 7,5 mg midazolamu.
Jako celowang profilaktyke HAE godzing przed operacja
podano 500 U koncentratu C1 INH (Berinert) dozylnie.
Pacjentke znieczulono podpajeczynowkowo przy uzyciu
bupiwakainy hiperbarycznej z dodatkiem morfiny i pod-
dano plytkiej sedacji. Po zabiegu chora otrzymata do-
zylnie 500 U koncentratu C1 INH. Zabieg, znieczulenie
oraz okres pooperacyjny przebiegly bez powiktan.
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WNIOSKI

Znajomosc¢ rzadkiej choroby i nowych wytycznych po-
stepowania pozwala zminimalizowac ryzyko okoto-
operacyjne. Dzieki postgpowi w farmakoterapii, umoz-
liwiajacemu celowang profilaktyke poprzez dozylne
podanie koncentratu C1 INH, lekarz alergolog mo-
gta odpowiednio przygotowac pacjentke do zabiegu.
W efekcie znieczulenie odbyto si¢ bez powiktan, mimo
znacznie obcigzajacej choroby, zwigkszajacej ryzyko
okotooperacyjne.
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Sekcja Dermatologiczna PTA wraz z Klinikg Dermatologii, Wenerologii i Alergologii GUMed zapraszaja
lekarzy zainteresowanych problematykg dermatoz alergicznych, a zwlaszcza: alergologéw, dermatologéw,
pediatréw i lekarzy rodzinnych do udziatu w

9. Akademii Dermatologii i Alergologii

ktora odbedzie sie w dniach 7-10.02.2013 r. w Stupsku i w Ustce.
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