
165

Pediatr Med rodz Vol 8 Numer 2, p. 165-167

© Pediatr Med Rodz 2012, 8 (2), p. 165-167

Bartosz Rustecki, Anna Rychlik, Agnieszka Żylińska

Dziedziczny obrzęk naczynioruchowy – przygotowanie 
pacjenta do zabiegu operacyjnego
Hereditary angioedema – patient preparation for surgery

Klinika Anestezjologii i Intensywnej Terapii, Wojskowy Instytut Medyczny w Warszawie.  
Kierownik Kliniki: dr n. med. Andrzej Truszczyński
Adres do korespondencji: Klinika Anestezjologii i Intensywnej Terapii CSK MON WIM w Warszawie,  
ul. Szaserów 128, 04‑141 Warszawa
Praca finansowana ze środków własnych

Streszczenie	
Dziedziczny obrzęk naczynioruchowy (hereditary angioedema, HAE) jest rzadko występującym schorzeniem, 
opisanym po raz pierwszy przez Quinckego w 1882 roku. Podstawowy czynnik wyzwalający mechanizm pato‑
genetyczny choroby stanowi niedobór lub nieprawidłowa funkcja inhibitora dopełniacza C1 esterazy 
(C1 INH). Wyróżniamy trzy typy dziedziczonego obrzęku naczynioruchowego. Typ I, najczęstszy, jest zwią‑
zany z niedoborem C1 INH, typ II – z jego nieprawidłową funkcją. Choroba charakteryzuje się występowa‑
niem obrzęków błony śluzowej, w tym w obrębie twarzy i krtani. Obrzęk błony śluzowej dróg oddechowych 
może stanowić zagrożenie życia. Obrzęk w HAE wywołują niektóre leki, szczególnie z grupy inhibitorów kon‑
wertazy angiotensyny, stres, uraz oraz infekcje. Zabieg operacyjny może predysponować do wystąpienia 
obrzęku krtani w przebiegu HAE. Przygotowanie do znieczulenia wymaga ciągłego pomiaru ciśnienia w man‑
kiecie uszczelniającym rurkę intubacyjną, zaleca się podwojenie dawek preparatów pochodnych androgenów, 
dopuszczalne jest również przetaczanie świeżo mrożonego osocza. Ostatnio zaleca się rutynową profilaktykę 
koncentratem C1 INH. Od niedawna postępowanie w ostrych napadach obrzęku naczynioruchowego jest 
oparte na leczeniu przyczynowym obejmującym substytucję C1 INH. W niniejszym opracowaniu przedsta‑
wiamy przypadek 46‑letniej pacjentki pozostającej pod opieką alergologiczną z powodu HAE, poddanej zabie‑
gowi ginekologicznemu z profilaktycznym okołooperacyjnym podaniem koncentratu C1 INH uzyskiwanego 
z ludzkiego osocza (preparat Cinryze). Znieczulenie podpajęczynówkowe, zabieg i okres okołooperacyjny 
przebiegły bez powikłań.
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Summary	
Hereditary angioedema (HAE) is a rare condition, first described by Quincke in 1882. Diminished levels of the 
C1 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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Dziedziczny obrzęk naczynioruchowy (hereditary 
angioedema, HAE) jest rzadko występującym 
schorzeniem(1), opisanym po raz pierwszy przez 

Quinckego w 1882 roku. Jest to choroba skóry i błon ślu‑
zowych, charakteryzująca się występowaniem ograniczo‑
nych obrzęków(2). Występuje z częstością 1:10 000‑1:50 
000, dziedziczy się w sposób autosomalny dominujący(3). 
Podłożem HAE jest niedobór lub nieprawidłowa funkcja 
inhibitora dopełniacza C1 esterazy (C1 INH), co prowa‑
dzi do patologicznej aktywacji układu dopełniacza, ukła‑
du kalikreiny i aktywacji fibrynolizy. Występujący w tym 
schorzeniu obrzęk błony śluzowej dróg oddechowych 
bywa tak znaczący, że stanowi zagrożenie życia(2).
Wyróżniono trzy typy dziedzicznego obrzęku naczynio‑
ruchowego. Typ I, najczęstszy (85%), jest następstwem 
zmniejszonej produkcji C1 INH. W typie II stwier‑
dza się prawidłowe poziomy nieprawidłowo działają‑
cego inhibitora dopełniacza C1 esterazy. W typie III 
(najrzadszym), opisywanym jedynie u kobiet, nie mamy 
do czynienia ani z niedoborem C1 INH, ani z zabu‑
rzeniem jego funkcji – obrzęk jest zależny od stężenia 
estrogenów we krwi. Odrębną grupę stanowią nabyte 
zaburzenia C1 INH w przebiegu chorób nowotworo‑
wych, autoimmunologicznych, spowodowane obecno‑
ścią specyficznych przeciwciał przeciwko C1 INH(2).
Obrzęk w HAE może być wywołany przez niektóre leki, 
szczególnie z grupy inhibitorów konwertazy angioten‑
syny, stres, uraz oraz infekcje. Zabiegi dentystyczne 
są przyczyną do 50% wszystkich incydentów HAE pro‑
wadzących do obrzęku krtani i asfiksji, występujących 
4‑30 godzin po leczeniu(2). Również zabieg operacyjny, 
który jest połączeniem czynnika stresu i urazu tkanko‑
wego, może predysponować do wystąpienia obrzęku 
krtani w przebiegu HAE.
Dotychczas stosowana profilaktyka opiera się na prze‑
wlekłym podawaniu pochodnych androgenów (Da‑
nazol, Stanazol w dawce 50‑200 mg p.o./dobę). Tylko 
niewielka grupa chorych, około 15%, u których objawy 
występują rzadko, może pozostawać bez leczenia pro‑
filaktycznego. Część pacjentów wymaga leczenia pro‑
filaktycznego okresowo, tylko nieliczni muszą być prze‑
wlekle leczeni pochodnymi androgenów. W profilaktyce 
HAE stosowano również kwas ε‑aminokapronowy 
– EACA w dawce 2‑8 g/dobę przez 2‑3 miesiące, w okre‑
sach nasilenia objawów, utrudniających codzienne funk‑
cjonowanie. U części chorych podawano przez 1‑2 mie‑
siące kwas traneksamowy (w dawce 0,25‑2,0 g/dobę  
przez 1‑2 miesiące)(4).
Postępowanie w ostrych napadach obrzęku naczy‑
nioruchowego od niedawna oparte jest na leczeniu 
przyczynowym. Obejmuje substytucję C1 INH, blo‑
kowanie kalikreiny i stosowanie antagonistów recep‑
tora bradykininy. W tym celu podaje się koncentrat C1 
INH uzyskiwany z ludzkiego osocza (Berinert, Cinry‑
ze), rekombinowany ludzki koncentrat C1 INH (Rhu‑
cin), odwracalny inhibitor kalikreiny (Kalbitor), kom‑

petencyjnego antagonistę receptora bradykininy B2 
(Firazyr)(5).
Opisano w Polsce dwa przypadki, w których stosowano 
500 U koncentratu C1 INH (Berinert P firmy Behring) 
w okresie zwiększonego ryzyka, jakim jest poród. Kon‑
centrat czynnika C1 INH w dawkach 500‑1000 U i.v. 
był stosowany w obrzęku krtani u chorych z HAE, zwy‑
kle objawy ustępowały w ciągu 1‑2 godzin(4).
Pacjenci, którzy nie reagują na klasyczne leczenie, wy‑
magają regularnego stosowania dożylnych wlewów 
koncentratów C1 INH (Cinryze). Opisano sponta‑
niczny ciężki obrzęk krtani, nieodpowiadający na agre‑
sywne leczenie, u 41‑letniej kobiety, u której pominięto 
pojedynczą zalecaną dawkę C1 INH. Chora w następ‑
stwie obrzęku krtani w przebiegu HAE wymagała in‑
tubacji i 7 dni leczenia na oddziale intensywnej terapii, 
a następnie wielotygodniowej rehabilitacji(6).
Przygotowanie do znieczulenia ogólnego chorego 
z dziedzicznym obrzękiem naczynioruchowym wyma‑
ga ciągłego pomiaru ciśnienia w mankiecie uszczelnia‑
jącym rurkę intubacyjną. Pozwala to na szybkie wy‑
krycie narastania ciśnienia, a w efekcie – zagrożenia 
obrzękiem krtani. Zaleca się podwojenie dawek po‑
chodnych androgenów na 2 tygodnie przed zabiegiem. 
Dopuszczalne jest również przetaczanie świeżo mro‑
żonego osocza na dobę zarówno przed operacją, jak 
i śródoperacyjnie. Od niedawna zaleca się rutynową 
profilaktykę koncentratem C1 INH(2).

OPIS PRZYPADKU

Czterdziestosześcioletnią kobietę przyjęto do szpitala 
na zabieg przezpochwowego wycięcia macicy mięśnia‑
kowatej. Chora pozostawała pod stałą opieką poradni 
alergologicznej z powodu dziedzicznego obrzęku naczy‑
nioruchowego typu I. Chorobę rozpoznano w 15. roku 
życia – rozpoczęła się obrzękami rąk. Wywiad rodzin‑
ny w kierunku HAE był dodatni – dziedziczny obrzęk 
naczynioruchowy stwierdzono również u ojca i syna 
kobiety. U pacjentki w przeszłości obserwowano wielo‑
krotnie obrzęk twarzy. Stężenie C1 INH wynosiło 0,12 g/l  
(N: 0,2‑0,39), stężenie C4 – 0,12 g/l (N: 0,1‑0,4 g/l).  
Aktywność C1 INH wynosiła 39% (N: 70‑130%). Zwięk‑
szono dawkę Stanazolu do 1000 mg dziennie na tydzień 
przed zabiegiem, zgodnie z zaleceniem alergologa. W celu 
uniknięcia manewrów w okolicy krtani i zmniejszenia ry‑
zyka obrzęku tej okolicy zdecydowano się na znieczule‑
nie przewodowe. Aby zmniejszyć czynnik stresowy, pa‑
cjentka otrzymała w premedykacji 7,5 mg midazolamu. 
Jako celowaną profilaktykę HAE godzinę przed operacją 
podano 500 U koncentratu C1 INH (Berinert) dożylnie. 
Pacjentkę znieczulono podpajęczynówkowo przy użyciu 
bupiwakainy hiperbarycznej z dodatkiem morfiny i pod‑
dano płytkiej sedacji. Po zabiegu chora otrzymała do‑
żylnie 500 U koncentratu C1 INH. Zabieg, znieczulenie 
oraz okres pooperacyjny przebiegły bez powikłań.
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Znajomość rzadkiej choroby i nowych wytycznych po‑
stępowania pozwala zminimalizować ryzyko około‑
operacyjne. Dzięki postępowi w farmakoterapii, umoż‑
liwiającemu celowaną profilaktykę poprzez dożylne 
podanie koncentratu C1 INH, lekarz alergolog mo‑
gła odpowiednio przygotować pacjentkę do zabiegu. 
W efekcie znieczulenie odbyło się bez powikłań, mimo 
znacznie obciążającej choroby, zwiększającej ryzyko 
okołooperacyjne.
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