
erediter anjiyoödem (HAÖ), çocukluk veya puberte döneminde
başlayan, deri, solunum sistemi, gastrointestinal sistem gibi vücu-
dun herhangi bir yerinde tekrarlayan ödemle karakterize, genelde

otozomal dominant kalıtımlı ve nadir görülen bir hastalıktır.1,2 Bu hastalık,
klasik kompleman sisteminin başlangıç proteinlerini regüle eden komple-
man (C) 1 inhibitörünün (C1 INH) kalitatif ya da kantitatif eksikliğiyle ka-
rakterizedir.

HAÖ olgularında doğru tanı konulması, yaşam kurtarıcı olması ve ge-
reksiz tedavilerden kaçınılmış olması açısından önemlidir. Bu çalışmada,
tekrarlayan tek taraflı periorbital ödem nedeni ile kliniğimize başvuran ve
Tip 2 HAÖ tanısı konulan bir olgu sunulmuştur.
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Herediter Anjiyoödeme Sekonder
Tek Taraflı Periorbital Ödem

ÖÖZZEETT  Herediter anjiyoödem, kompleman (C) 1 esteraz inhibitör protein eksikliği ile ortaya çıkan,
nadir görülen otozomal dominant bir hastalıktır. Herediter anjiyoödem, klinik olarak tekrarlayan cilt
ödemi (yüz, gövde ve ekstremiteler), karın ağrısı ve üst solunum yolu obstrüksiyonu ile karakteri-
zedir. Bu çalışmada, allerjik periorbital ödem yanlış tanısıyla takip ve tedavi edilen herediter
anjiyoödem olgusu sunulmuştur. Hastamızın, çocukluğundan bu yana tekrarlayan, tek taraflı
periorbital ödemi mevcut imiş. Laboratuvar testlerinde C4 ve C3 inhibitör seviyesinde düşüklük tespit
edilen hastanın bu bulgularına dayanılarak herediter anjiyoödem tanısı konuldu. Sonuç olarak,
klinisyenler, tekrarlayan tek taraflı periorbital ödem ayırıcı tanısında herediter anjiyoödemi akılda
tutmalıdır.

AAnnaahhttaarr  KKeelliimmeelleerr:: Anjiyoödemler, herediter; kompleman C1 inhibitör protein; 
göz kapağı hastalıkları

AABBSSTTRRAACCTT  Hereditary angioedema is a rare autosomal dominant disorder resulting from the con-
genital deficiency of compleman (C)1 esterase inhibitor protein. Hereditary angioedema is clinically
characterized by recurrent episodes of skin swelling (face, trunk and  extremities), abdominal pain
and obstruction of upper respiratory tract. Here in this report, we describe a patient with heredi-
tary angioedema who has been followed as and tried to be treated with the misdiagnosis of allergic
periorbital edema. The patient complained from unilateral, recurrent periorbital edema since child-
hood. Laboratory investigations revealed low C4 and C3 inhibitory levels. Based on these findings
a final diagnosis of hereditary angioedema was considered. In conclusion, clinicians should be aware
of hereditary angioedema in the differential diagnosis of unilateral periorbital edema. 

KKeeyy  WWoorrddss::  Angioedemas, hereditary; complement C1 inhibitor protein; eyelid diseases 
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OLGU SUNUMU

Otuz beş yaşındaki kadın hasta, sol göz alt ve üst
kapakta ödem nedeni ile polikliniğimize başvurdu.
Sekiz yaşından bu yana benzer şikâyetlerin yal-
nızca tek taraflı olarak sağ veya sol göz kapakla-
rında ataklar şeklinde tekrarladığı öğrenildi. Atak
sıklığı yaklaşık ayda bir-iki kez olmakla birlikte bir
hafta içinde kendiliğinden düzeliyormuş. Hasta,
vücudunun başka yerlerinde ataklara eşlik eden
ödem, ağrı, kaşıntı veya ürtiker tariflemedi. He-
patit B virüs taşıyıcılığı dışında herhangi bir sis-
temik hastalığı ve kronik ilaç kullanım öyküsü
mevcut olmayan hastanın soy geçmişinde anne-
baba arasında akrabalık olmadığı, ailede benzer ol-
gular ya da solunum sıkıntısı nedeni ile ani ölüm
öyküsünün bulunmadığı öğrenildi.

Oftalmolojik muayenede sol göz üst ve alt ka-
pakta ciddi ödem mevcutken, bu duruma eşlik eden
kızarıklık ve ısı artışı izlenmedi. Hastanın görme
keskinliği ve diğer göz muayene bulguları kapak
ödemi nedeni ile değerlendirilemedi. Sağ göz görme
düzeyi tam olup, oftalmolojik muayenesi doğal ola-
rak izlendi (Resim 1). Dermatolojik muayenede göz
bulguları dışında patolojik bulgu izlenmedi.

Laboratuvar incelemelerinde; tam kan ve bi-
yokimya tetkikleri normaldi. Eozinofili ve hiper

immünglobulin (Ig) E saptanmadı. Tiroid stimülan
hormon (TSH), folat, vitamin B1, sedimentasyon
düzeylerinin normal sınırlarda olduğu görüldü.
HBsAg: 2431,74 S/CO(0-2) saptanan hastanın anti-
HBe düzeyi: 0,02 (reaktif) olarak bulundu. Orbita
ve sinüs yapısının değerlendirilmesi amacıyla iste-
nen bilgisayarlı tomografi (BT) sonucu doğal olarak
değerlendirildi. Herediter anjiyodem ön tanısıyla is-
tenen serum C4 düzeyi: 15,7 mg/dL (16-38) C3 in-
hibitör düzeyi: 27,2 mg/dL (18-40) olarak bulundu. 

Klinik ve laboratuvar bulgular ışığında hasta-
mıza Tip 2 HAÖ tanısı konuldu. Hastamıza tanı aşa-
masında topikal steroid ve sistemik antihistaminik
tedavisi başlandı. Bu tedavilerle atak süresinin kısal-
dığını belirten hastaya uzun süreli profilaktik tedavi
olarak traneksamik asit önerildi. Anjiyoödemsiz pe-
riyotta değerlendirilen hastanın yapılan muayene-
sinde, her iki görme keskinliği tam olup oftalmolojik
muayenesi doğal olarak saptandı (Resim 2).

TARTIŞMA

Tek taraflı ciddi kapak ödemi ile başvuran olgu-
larda böcek veya arı sokması, anafilaksi, allerjik
reaksiyonlar (ilaç reaksiyonu, gıda allerjisi), gebe-
lik, preeklampsi, hipotiroidi ve HAÖ akla gelebi-
lecek nedenler arasında sayılabilir. Hastaya bir
yandan ilk müdahale yapılırken bir yandan da 
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RESİM 1: Akut atak sırasında tek taraflı alt ve üst kapak ödemi izleniyor.
(Renkli hali için Bkz. http://oftalmoloji.turkiyeklinikleri.com/)



detaylı anamnez alınarak hızlıca ayırıcı tanıya gi-
dilmelidir. Asimetrik, tekrarlayan ve ürtiker tab-
losunun eşlik etmediği ciddi periorbital ödem
tespit edilen atipik olgularda anamnez derinleşti-
rilmeli ve klinik tablo laboratuvar tetkikleri ile
desteklenmelidir.

Bu çalışmada, sekiz yaşından bu yana ayda bir-
iki defa tekrarlayan kapak ödemi şikâyeti ile çeşitli
kliniklere başvuran, allerjik reaksiyon ön planda
düşünülerek tedavi edilen ve gerekli ileri tetkikler
yapılamadığı için tanıda gecikilmiş olan Tip 2 
HAÖ olgusu sunulmaya çalışılmıştır.

HAÖ, 11. kromozom üzerindeki C1 INH pro-
tein geninde nokta mutasyonu gelişimi ile oluşan
genellikle otozomal dominant kalıtılan bir hastalık
olup görülme sıklığı 1/50.000-1/10.000 olarak be-
lirtilmiştir.3 C1 INH gen hatasının neden olduğu ve
C1 INH düzeylerinin düşük olduğu daha yaygın
görülen form Tip 1, normal ya da yüksek olduğu,
ancak fonksiyonel olarak inaktif olduğu form ise
Tip 2’dir. Gen hatasının saptanmadığı, normal C1
INH seviyesi ile seyreden ve henüz nedeni bilin-
meyen tip ise Tip 3 olarak sınıflandırılmaktadır.

Klinik olarak HAÖ, başta cilt olmak üzere, gas-
trointestinal sistemde ve genitoüriner sistemde tek-
rarlayıcı ödemle karakterizedir.1 Baş ve boyun
bölgesinde larenks ödemi olması halinde fatal
seyredebilir. Ürtiker tablosu tipik olarak HAÖ
hastalarında bulunmaz. Stres, duygudurum deği-
şiklikleri, diş tedavisi uygulamaları, enfeksiyonlar,

menstrüasyon ve oral kontraseptifler ataklarda te-
tikleyici rol oynayabilir. Ataklar sıklıkla tek bir
alanda ve bazen de bu alana yakın komşuluktaki
cilt ve visseral yapılarda ortaya çıkmaktadır. Atak-
lar tipik olup; periyodik olarak sıklıkla birkaç haf-
talık remisyonlarla seyreder ve ilk 24 saatte artar,
takiben yavaşça kendiliğinden 24-48 saat arasında
geriler. Ataklar epinefrin, antihistaminik veya glu-
kokortikoidlere yanıt vermeyebilir.

HAÖ tanısı koyabilmek için klinik ipuçların-
dan yola çıkarak hastalıktan şüphelenilmesi ve ileri
tekiklerin yapılması gerekir. Teşhis esnasında, ka-
raciğer fonksiyonları, alkalen fosfataz, kan-üre-
nitrojen ve kreatinin ölçümü; tam kan sayımı ve
periferik yayma; idrar analizi, TSH, viral belirteçler
ve serum kompleman düzeyinin değerlendirilmesi
yapılmalıdır. C1 inhibitör düzeyindeki azalma, art-
mış C1 düzeyine ve bu da artmış C4 parçalanmasına
neden olmaktadır. Bu durum, HAÖ hastalarında
düşük serum C4 düzeyine yol açmaktadır.4 Bu ne-
denle C4’ün HAÖ’de tarama testi olarak kullanıla-
bileceği belirtilmektedir. Genelde C1 inhibitör ve
C4 düzeyleri hastalık semptomları ile ilişkilidir. C1
inhibitör protein düzeyi normal olduğu halde
HAÖ’den şüphelenilirse, C1 inhibitör fonksiyonel
aktivitesi değerlendirilmelidir.

HAÖ’de tedavi; atakların önlenmesine yöne-
lik tedbirler, akut atak tedavisi ve uzun dönem pro-
filaksi tedavileri alt başlıkları altında incelenebilir.
Hastalığın potansiyel fatal tehlikeleri ve tetikleyici
etkenlerden kaçınma konusunda hastaların eğitimi
şarttır. Akut atakta en önemli tedavi seçeneği C1
INH’nin yerine konması olup, bunun için plazma-
dan elde edilen ve rekombinant teknoloji ile oluş-
turulmuş C1 INH konsantreleri veya taze donmuş
plazma (TDP) kullanılmaktadır.5 Akut atakta diğer
tedavi seçenekleri; bradikinin reseptör antago-
nistleri (ikatibant), kallikrein inhibitörleri (ecal-
lantide), antifibrinolitikler (aminokaproik asit,
traneksamik asit) ve androjenler (danazol) şek-
linde sıralanabilir.6-10 Diş cerrahisi gibi işlemlerden
önce yapılan kısa süreli profilaksilerde standart ola-
rak androjen ve C1 inhibitör konsantresi uygulan-
makta olup TDP ve antifibrinolitiklerin etkinliği
sınırlıdır. Uzun süreli profilakside amaç, atakların
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RESİM 2: Akut ataktan üç gün sonra doğal göz muayene bulguları izlenmekte.
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sıklığını veya şiddetini azaltmaktır. Bunun için ate-
nüe androjenler, antifibrinolitikler ve plazma kay-
naklı C1 inhibitörleri önerilmektedir.

Sonuç olarak, bilinen klasik tedavilere yanıt
vermeyen, erken yaşta başlayan, aile öyküsü pozitif
olan ve klasik ürtiker tablosu göstermeyen tek taraflı

ödem varlığında HAÖ akla gelmelidir. Erken tanı
konması durumunda ataklar önlenebilmekte, hatta
mortalite gelişimi engellenebilmektedir. Tekrarla-
yan ve asimetrik seyreden periorbital ödem ayırıcı
tanısında göz hekimleri nadir görülen bu hastalığı
akılda tutmalıdır.
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