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Herediter Anjiyoodeme Bagli Karin Agrisi

Abdominal Pain Due to
Hereditary Angioedema: Case Report

OZET Herediter anjiyosdem, iirtikerin eslik etmedigi subkiitan 6dem, {ist hava yolu obstriiksiyonu
ve gastrointestinal semptomlar seklinde kendini gosteren bir tablodur. C1 esteraz inhibitériintin
konjenital olarak eksikliginden kaynaklanir. Nadir goriilen bu hastalik otozomal dominant gegisli
olup siddetli formlar1 yagami tehdit edici olabilir. Caligmamizda, acil servise siddetli karin agrisi ile
bagvuran C1 esteraz inhibitorii ile C4 seviyeleri diisiitk bulunan, spesifik ultrason bulgular1 olan ve
C1 esteraz inhibitorii konsantresi uygulanmasi ile tamamen diizelen bir herediter anjiyoédem olgusu
sunulmaktadar.

Anahtar Kelimeler: Anjioddemler, herediter; karin agrisi; kompleman C1 inhibitér protein

ABSTRACT Hereditary angioedema is a disease characterized by subcutaneous edema without ur-
ticaria, upper airway obstruction, and gastrointestinal symptoms. It results from congenital defi-
ciency of C1 esterase inhibitor. This rarely seen disease is autosomal dominant inherited, and severe
forms can be life threatening. Here, we present a case of hereditary angioedema who applied to the
emergency room with severe abdominal pain, with low levels of C1 esterase inhibitor and C4 and
with specific ultrasound findings, and completely recovered with the application of C1 esterase in-
hibitor concentrate.
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erediter anjiyosdem (HAQ); deri, iist solunum yolu ve gastrointes-

tinal sistemde genellikle kendi kendini sinirlayici 6deme neden

olan kompleman C1 esteraz inhibitoriin (C1-INH) eksikliginden
kaynaklanan otozomal dominant gegisli bir hastaliktir. Hastalik tiim yas
gruplarinda yagam kalitesini anlaml diizeyde etkilemektedir.!” Caligma-
mizda, akut siddetli kolik tarz1 karin agrisi ile klinigimize bagvuran HAO'li
bir hastanin ultrason goriintiileri esliginde klinigi, tanis1 ve tedavi yakla-
simi gozden gegirilmistir.

IOLGU SUNUMU

Yirmi sekiz yasinda erkek hasta acil servise yaklagik 6 saat dnce baslayan
kramp tarzinda siddetli karin agris1 ve bulant1 nedeniyle bagvurdu. Hastanin
genel durumu iyi, bilinci agikt1. Vital bulgular (ates: 36,1°C; nabiz 70/dk;
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tansiyon 100/80 mmHg) normaldi. Sistemik mua-
yenede tiim kadranlarda saptanan yaygin hassasiyet
ve bagirsak seslerinde artig disinda patoloji saptan-
madi. Hemogram, rutin biyokimya, eritrosit sedi-
mentasyon hizi, C-reaktif protein, tam idrar
tetkikini igeren laboratuvar testleri normaldi. Cer-
rahi abdominal acil durumlar agisindan yapilan ab-
dominal ultrasonografi (USG)’de bagirsak duvar
kalinlagmasi ve bagirsak anslar1 gevresinde serbest
siv1 izlendi (Resim 1a). Hastanin daha 6ncesine ait
bu tarz bir sikayeti olmamigsti ancak anamnezi de-
rinlestirildiginde 6zge¢misinde el ve ayaklarda 10
yildan beri tekrarlayan sislik sikayetleri oldugu 6g-
renildi. Soy ge¢misinde ise babasinda da benzer si-
kayetler vardi ve babaanne sebebi bilinmeyen ani
solunum yolu obstriiksiyonu nedeniyle 6lmiistii.
Hastanin destekleyici 6z ge¢misi, soy ge¢misi, kli-
nigi ve USG bulgular1 nedeniyle HAO olabilecegi
diistiniildii. C1-INH seviyesi 9 mg/dL (15-35 mg/dL),
C4 seviyesi 7 mg/dL (13-46 mg/dL) olup normalden
distiktii ve tanimizi destekledi. Hastaya 1000 IU
C1-INH konsantresi (Cetor flakon®) ile intravendz
tedavisi uygulandi. Uygulamay: takiben 30. daki-
kada hastanin semptomlar: geriledi. Bir giin sonra
yapilan USG’de serbest sivinin tamamen geriledigi
izlendi (Resim 1b).

I TARTISMA

Herediter anjiyoodem, tekrarlayan anjiyodédem
ataklariyla seyreden kalitsal bir hastaliktir. Odem
plazmanin postkapiller veniillerden derinin dermal

Hakan TURAN ve ark.

tabakalarinin arasina sizmasi sonucu gelisir. HAO
temel olarak komplemanin klasik yolunun, fibri-
nolitik yolun, kinin-kallikrein sisteminin ve
koagiilasyon kaskadinin énemli bir diizenleyici
proteini olan C1-INH eksikligi veya yetersiz islev
gormesinden kaynaklanmaktadir.?

Herediter anjioddem potansiyel olarak yasami
tehdit edici bir hastalik olup anlamli morbidite ve
mortalite nedeni olabilmektedir. En sik goriilen
semptomlardan olan abdominal atak genellikle
kendi kendini sinirlamakla birlikte siddetli oldu-
gunda ekstravaskiiler alana siv1 ¢ikisi, hemokon-
santrasyon ve hipovolemik soka neden olabile-
ceginden yasami tehdit edici bir hal alabilir.* Ayrica
siddetli abdominal ataklar1 cerrahi abdominal du-
rumlardan ayirt etmek zor olabilecegi i¢in gereksiz
tanisal laparotomilere yol acgabilir.> Abdominal
semptomlarin patogenezi heniiz tam olarak agikla-
namamakla birlikte HAQ ataklarini tetikleyici fak-
torler arasinda cerrahi prosediirler, enfeksiyonlar,
menstriiasyon, gebelik, dogum, soguga maruziyet,
egzersiz, emosyonel stres ve ACE inhibitérii ilagla-
rin kullanimi gibi durumlar yer almaktadar.®

Herediter anjio6demin abdominal ataginda,
abdominal duvar genellikle hassastir ve nadiren de
rijittir. Farkl kadranlarda kolik tarzi agr1 mevcut-
tur. Genellikle olgumuzda oldugu gibi abdominal
USG’de asit ve bagirsak duvar kalinlagmas: sapta-
nir. Ancak bu USG bulgular: tek bagina hastaliga
6zgii degildir. Bu USG bulgulari ile ayirici tani igine
bagirsak infarkti, neoplazm, hemoraji, siddetli gas-

RESIM 1: a) USG incelemesinde bagjirsak anslari evresinde serbest sivi (* le isaretli). b) USG incelemesinde normal bagirsak duvari.
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troenterit ve diger inflamatuar barsak hastaliklar:
dahil edilmelidir.” Fakat ayirici olarak HAO abdo-
minal ataklarinda eglik eden ates ve l6kositoz yok-
tur, kisisel ve ailesel pozitif 6ykii mevcuttur.
Dolayisiyla ancak destekleyici bulgular esliginde
USG bulgular hastaliga spesifik kabul edilir.’

Solunum yolu 6demi, boyun, dudak, yiiz
6demi, siddetli gévde 6demi veya agrili abdominal
atak olan hastalarda akut atak tedavisi yapilmakta-
dir® Agrili abdominal atak C1-INH konsantreleri
ile etkili bir sekilde tedavi edilebilir. Ulkemizde C1
INH konsantresi ithal tiriin Cetor flakon 500 IU®
olarak bulunmaktadir. Intravenséz C1 INH kon-
santreleri 1000 IU dozunda etkili bir bi¢imde
HAOQ’de akut ataklar1 rahatlatabilmektedir.” Abdo-
minal atakta C1 INH konsantrelerinin etkinligi en-
jeksiyonun uygulanis zamanina oldukga bagimhidir.
Konsantre ataklarin baglangic doneminde hemen
verilirse en iyi klinik yanit elde edilir. Ancak ata-
gin gec fazinda yapilan enjeksiyonlarda konsantre-
nin etkisi azalmakta ve gecikmektedir. Ayrica klinik
semptomlarin ilk baslangicindan 2 saat sonra yapi-
lan tedavilerde hastalarin semptomlarinin rahatla-
mast i¢in daha fazla konsantreye ihtiya¢ oldugu da
gorilmigtiir.”® Bu nedenle abdominal ataklarda
konsantrenin kullaniminin hastalarin kendileri ta-
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rafindan veya en yakin saglik merkezi tarafindan
yapilmas: bir gereklilik gibi goriinmektedir.

Wasserman ve ark., 50 hastadaki toplam 663
abdominal atag1 20 IU/kg dozunda C1-INH kon-
santresi ile tedavi etmisler, semptomlarin ortalama
rahatlama siiresini 19,8 dakika, tam iyilesmeyi ise
11 saat olarak tespit etmiglerdir.!! Bork ve ark. ¢a-
ligmalarinda, 75 hastadaki 17,444 tedavisiz abdo-
minal atak ve CI-INH konsantresi ile tedavi
edilmis 4,834 abdominal atag: retrospektif olarak
degerlendirmislerdir.'° Tedavi edilmig ataklarda ab-
dominal atak ortalama siiresi, kardiyovaskiiler
kollaps orani, semptomlarin ortalama rahatlama
stiresi ve maksimal agr1 skorunun anlaml dere-
cede diisiik oldugunu tespit etmisler ve C1-INH’e
bagli herhangi bir yan etki bildirmemisglerdir. Biz
de olgumuzda, ortalama 30 dakikada semptom-
larda rahatlama ve 24. saatteki USG’de objektif ola-
rak serbest sivinin geriledigini saptadik.

Sonug olarak, ates ve l6kositozun olmadig:
kolik tarzi karin agrili hastalarda USG’de mukoza
6demi ve asit bulgusu saptandiginda hastanin kisi-
sel ve ailesel 6ykiisii de destekliyorsa HAQO tanisi
mutlaka akla gelmelidir. Tedavide de C1-INH kon-
santrelerinin oldukca hizli, etkili ve giivenli bir te-
davi yontemi oldugu goriilmektedir.
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