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erediter anjiyoödem (HAÖ), C1 esteraz inhibitör eksikliği nedeni
ile ortaya çıkan ve otozomal dominant geçiş gösteren kalıtsal bir
hastalıktır.1 C1 esteraz inhibitörü, bir serin proteaz enzim inhibi-

törü olup, C1’in aktif forma dönüşmesini engellemektedir. Eksikliği ise yük-
sek aktive C1 varlığı nedeni ile klasik kompleman kaskadı ve intrensek
koagülasyon kaskadının aktive olmasına yol açmaktadır. Böylece vasküler
geçirgenlik artmaktadır.2 Spontan olarak veya stres, travma, cerrahi, enfek-
siyon, menstrüasyon, alkol, anjiyotensin dönüştürücü enzim (ACE) inhibi-
törü ve oral kontraseptif kullanımı ile anjiyoödem ortaya çıkabilmektedir.1

Genellikle çocukluk ve puberte döneminde ataklar hâlinde ağrısız ve ka-
şıntısız şişlikler görülmesiyle başlamaktadır.3 Anjiyoödem gastrointestinal
sistemde bulantı, kusma, intestinal obstrüksiyon oluşturabileceği gibi, solu-
num sisteminde görüldüğünde ölümcül havayolu obstrüksiyonuna neden
olabilmektedir.4
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Bu çalışmada, testis torsiyonu nedeni ile acil
operasyon planlanan, HAÖ nedeni ile izlem altında
olan çocuk olgudaki anestezi deneyimimizin su-
nulması amaçlanmıştır.

OLGU SUNUMU 
Genital bölgeye travma sonrası, testislerinde ağrı ve
şişlik şikâyetleri ile hastanemize başvuran ve pedi-
atrik cerrahi kliniği tarafından testis torsiyonu ön
tanısıyla acil operasyon planlanan 13 yaşındaki
erkek olgu, preoperatif olarak değerlendirildi. Fizik
muayenesi, travma bölgesindeki ağrı ve hassasiyet
dışında normal bulunan olgunun, preoperatif rutin
laboratuvar tetkikleri [hemoglobin (Hb): 14, g dL-1,
hematokrit ((hhttcc)):: %40,5, lökosit: 14.200 (mm3)-1,
nötrofil: %73,2, lenfosit: %22,2, monosit: %4,3, 
eozinofil: %0,1, aspartat aminotransferaz (AST): 17
U/L-1, alanin aminotransferaz (ALT): 14/U L-1,kan-
üre-nitrojen (BUN): 20,8 mg/dL-1, kreatinin: 0,68
mg/dL-1) ve elektrokardiyogramında herhangi bir
anormal bulguya rastlanmadı. 

Öyküsünde, yaklaşık bir yıl önce düşme son-
rası gelişen anjiyoödem tablosu sonrası yapılan tet-
kiklerde C1 esteraz inhibitör düzeyi 0,41 g/L-1

(0,15-0,35 gg//LL--11), C1 esteraz inhibitör fonksiyonu
%59 (%70-130) olması üzerine Tip 2 HAÖ tanısı
aldığı öğrenildi. Olgunun annesi ve annesinin ak-
rabalarında da travma sonrası gelişen ağrısız ve ka-
şıntısız şişlik şikâyetlerinin olduğu saptandı.

Olgu ve yakınları, uygulanabilecek anestezi
yöntemleri hakkında bilgilendirildi. Ebeveynleri-
nin rejyonal anestezi seçeneğini kabul etmemesi
nedeni ile genel anestezi uygulanması planlandı.
Olgunun babasından hem anestezi uygulaması hem
de yayın olarak sunulması için onam alındı.

Operasyon öncesi C1 esteraz inhibitörü 500
IU (Cetor 500 IU 5 mL-1, Centurion Pharma, Tür-
kiye) intravenöz (IV) yoldan 10 dk. da uygulandı
ve intraoperatif veya postoperatif (4. saatte) 500
IU Cetor 5 mL-1 flakon tekrarlanması planlandı.
Gerek duyulması hâlinde verilmek üzere taze
donmuş plazma (TDP) ve traneksamik asit temin
edildi. Acil havayolu müdahalesi açısından, olgu-
nun ameliyathaneye alınmasından yoğun bakım-
dan çıkarılmasına kadar geçen süre içerisinde,
görüntülü laringoskop, entübasyon gereçleri ve

acil trakeotomi seti olgunun baş ucunda bulundu-
ruldu.

Hazırlıklar sonrası operasyon odasına alınan
olguya, rutin monitörizasyon (elektrokardiyografi,
periferik oksijen satürasyonu, tansiyon manşonu)
uygulandı. Preoperatif nabız: 92/dk, kan basıncı:
124/72 mmHg, SpO2: %98 idi. Yüz maskesinin fazla
bası yapmamasına dikkat edilerek olgu ventile
edildi. Anestezi indüksiyonu için fentanil (1 µg/kg-1),
propofol (2 mg/kg-1), rokuronyum (0,6 mg/kg-1) uy-
gulandı. Kan basıncı manşonunun basıya neden ola-
bileceği düşünülerek, invaziv arter kateterizasyonu
yapıldı. Endotrakeal entübasyon, 6 numara düz tüp
kullanılarak, nazik bir şekilde gerçekleştirildi. Tüp
balonu, kaçağı engelleyecek minumum basınçla şi-
şirildi. Anestezi idamesi O2-hava ve sevoflurane
(%1-1,5) ile sağlandı. Supin pozisyonda opere edilen
olguda, bası bölgeleri silikon yastıklarla desteklendi.
Olgunun operasyon süresince hemodinamik para-
metreleri normal sınırlarda (nabız: 85-100/dk, kan
basıncı: 124/70 mmHg-102/64 mmHg, SpO2: %100-
98) seyretti. Postoperatif analjezi için parasetamol
500 mg ve tramadol 100 mg IV yapıldı.

Operasyon sonunda spontan solunumu yeterli
hâle gelen olgu ıkınmadan ekstübe edildi. Ekstü-
basyon sonrası üst dudakta şişlik gelişmesi üzerine,
önceden hazırlanmış olan TDP (10 mL/kg-1) verildi.
Derlenme odasında dudaktaki şişliği gerileyen ve so-
lunum sıkıntısı olmayan olgu yoğun bakım ünitesine
çıkarıldı. Dördüncü saatte tekrarlanması planlanan
500 IU dozundaki C1 esteraz inhibitörü yoğun bakım
ünitesinde uygulandı. Olgu operasyon sonrası 24 saat
yoğun bakımda izlendikten sonra postoperatif ye-
dinci gününde sorunsuz olarak taburcu edildi.

TARTIŞMA

HAÖ, otozomal dominant genetik geçişli bir hastalık
olup, patogenezinde C1 esteraz enzim inhibitörünün
eksikliği veya fonksiyon bozukluğunu barındırmakta-
dır.5,6 Semptomlar sıklıkla çocukluk ve puberte döne-
minde görülmeye başlamaktadır. Semptomlar subku-
tanöz doku ve mukozada ödem ile karakterizedir.
Hormon dalgalanmalarının hastalığın seyrini etkile-
yebileceği ve androjen steroid hormonların C1 este-
raz inbitör seviyesini artırdığı gösterilmiştir. Bu ne-
denle hastalık erkeklerde daha hafif seyretmektedir.7 
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En sık rastlanan belirti ağrısız ve kaşıntısız şiş-
liktir. Lezyonlar iki-beş gün süreyle devam etmek-
tedir. Tutulumlar genellikle yüz ve ekstremitelerde
olmakla birlikte, gastrointestinal sistem ve havayo-
lunda da görülebilmektedir. Hastaların yaklaşık
%50’sinde tekrarlayan cilt ödemi, karın ağrısı ve la-
rinks ödemi vardır. Larinks ödemi gelişen hastaların
%25-30’unun mortal seyrettiği bildirilmiştir. Akut
batın, plevral efüzyon, öksürük, kafa içi ödemi, epi-
lepsi görülebilecek nadir semptomlardır.1 Ciddi akut
HAÖ atağında sıvının ekstravasküler alanda sekestre
olmasıyla hipotansiyon gelişebilmektedir.8

HAÖ tablosu gelişen hastalarda, olgumuzda da
olduğu gibi, %75 oranında aile öyküsü bulunmak-
tadır.9 Bu nedenle detaylı anamnez çok önemlidir.

C1 esteraz inhibitör eksikliği sonucu, komple-
man kaskadları kontrolsüz olarak aktive olmakta-
dır. Atak dönemlerinde, atak şiddetiyle korelas-
yonu olmamakla birlikte C4 düzeyi azalır, C3 dü-
zeyi normaldir.10 Diğer anjiyonörotik ödem tiple-
rinden farklı olarak patogenezde histamin etkisi
yoktur. Patogenezde rol oynayan anahtar mediya-
tör bradikinindir. Bradikinin nötrofil kemotaksisi,
kapiller dilatasyon ve düz kas relaksasyonunda gö-
revli bir inflamatuar mediyatördür. Anjiyoödemin
diğer formasyonlarıyla da ilişkilidir.11-13 Hastalığın
tanımlanmış üç alt tipi bulunmaktadır (Tablo 1).1

Hastalığın izlem ve tedavisinde üç temel yakla-
şım 3 mevcuttur. Akut atakların tedavisi, kısa ve
uzun dönem profilaksi. Uzun dönem profilakside te-
tikleyici faktörlerden korunma ön plandadır. Atak-
ların tedavisi ve kısa dönem profilaksi ise medikal
yaklaşım gerektirmektedir. Bu nedenle HAÖ tanılı
hastaların perioperatif yönetimi çok önemlidir. C1
esteraz inhibitörleri, TDP, kinin kaskadı inhibitör-
leri, antifibrinolitik ajanlar, androjen steroidler, spaz-
molitik ajanlar medikal tedavide etkilidir. C1 esteraz
inhibitörleri, atakların tedavisinde ve kısa dönem

profilakside (cerrahi öncesi gibi) sık tercih edilen
ajanlardır. İnsan plazmasından elde edilmektedir,
yarı ömrü 64 saattir. IV yol ile 25 IU/kg-1 dozunda ve-
rilmesi sonrası semptomlar yaklaşık bir saat içinde
gerilemeye başlamaktadır. Temin edilemediği du-
rumlarda TDP verilmesi de etkin bir tedavidir. Pro-
filaktik olarak kullanıldığında erişkin hastalara işlem
öncesi 2 U TDP verilmesi önerilmektedir. Kortikos-
teroidlerin ve antihistaminiklerin yararları sınırlı-
dır.9,14 Uzun dönem profilaksi için sıklıkla androjen
steroidler tercih edilmektedir. Sıklıkla kullanılan da-
nazol, profilaksi uygulanacağı dönemde öncelikle 600
mg/kg-1 yüksek doz olarak başlanmakta, 200 mg/kg-

1’a düşürülüp ve azaltılarak kesilmektedir.10,15,16 Hi-
perfibrinoliz durumlarında etkili olan traneksamik
asit de ataklar için kullanılabilmekle birlikte, etkin-
liği hakkında net veriler bulunmamaktadır.17 Tra-
neksamik asidin en yüksek günlük doz kullanımı oral
formlar için 4 g, IV formlar için ise 10 mg’dır.14

Rejyonal veya genel anestezi tercihi konu-
sunda literatürde kesin bir veri yoktur.18 Cerrahi sı-
rasında atakların en fazla nedeni basıya bağlı
travmalar ve strestir. Rejyonal anestezide; hastanın
koopere olması ve özellikle ekstremite ve yüzün
pozisyonunun değiştirilebilmesi nedeni ile, basıya
bağlı komplikasyonlar daha az olabilmektedir.
Ancak, bu durumda da havayolu obstrüksiyonu ge-
lişmesi anestezi yönetimini güçleştirebilmektedir.19

Genel anestezide tercih edilebilecek ilaçlar için net
veriler yoktur. Pediatrik yaş grubu olması, gelişe-
bilecek komplikasyonların yönetimini zorlaştıra-
cağı düşüncesiyle ve olgu yakınının da rejyonal
anesteziye isteksiz yaklaşımı nedeni ile olgumuzda
genel anestezi uygulanmıştır. Genel anestezi uygu-
lanan hastalarda basının da tetikleyici faktörlerden
olduğu göz önüne alınarak, bası bölgelerinin sili-
kon yastıklarla desteklenmesi önerilmektedir.19

Sonuç olarak, HAÖ’lü hastaların anestezi yö-
netiminde oluşabilecek ataklar göz önünde bulun-
durulmalı ve larinks ödemi göz önüne alındığında
acil havayolu yönetimi için bütün hazırlıklar ya-
pılmalıdır. Uygulanacak anestezi yöntemi cerrahi-
nin tipine, hasta-cerrah-anestezist görüşlerine göre
belirlenmelidir. Etkin ilaç tedavisi, yeterli önlem-
lerin alınması ve yakın izlem ile sorunsuz bir anes-
tezi yönetimi mümkündür.

Tip1 (en sık

Klinik tipleri görülen tip) Tip 2 Tip 3 

C1 esteraz inhibitörü düzeyi Düşük Normal Normal 

C1 esteraz inhibitörü  fonksiyonu Bozulmuş Bozulmuş Normal 

F12 gen mutasyonu Yok Yok Var 

TABLO 1: Herediter anjiyoödemin sınıflandırılması.
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ÇÇııkkaarr  ÇÇaattıışşmmaassıı

Yazarlar herhangi bir çıkar çatışması veya finansal destek
bildirmemiştir.
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