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UST EKSTREMITE HEREDITER ANJiYOODEMI: OLGU
SUNUMU

Hereditary Angioedema of Upper Extremity: Case Report

Yalcin Erdogan!, Murat Korkmaz2, Emine C8lgecen?, ilhan Giinaydin®
OZET

Herediter Anjiyoodem Cl-esteraz inhibitor diizeyinde azalma veya fonksiyon bozuklu-
gunun neden oldugu, nadir gériilen otozomal dominant gecisli kalitsal bir hastaliktir.
Uc yildir (ist ekstremitelerinde tekrarlayici tarzda agri-sislik gelisen yirmi yasindaki bir
kadin hasta olgusu sunulmaktadir.

Hastada kasinti sikayetinin bulunmamasi, verilmis olan antihistaminik ve steroid teda-
vilerinden fayda gérmemis olmasi ve Cl-esteraz inhibitor diizeyinin diisiik saptanmasi
Uzerine hastaya Tip 1 Herediter Anjiyoodem tanisi konuldu.

Anahtar kelimeler: Herediter Anjiyoédem, C1 Esteraz inhibitor, Ust Ekstremite

ABSTRACT

Hereditary Angioedema, caused by a deficiency or a dysfunction of C1 esterase
inhibitor, is a rare genetic disorder with an autosomal dominant inheritance.

A twenty-year old female patient with a three year history of recurrent pain-swelling
of upper extremities is presented.

Because of absence of itching, ineffectiveness of previous treatments with
antihistamines and steroids and the detection of low level of C1 esterase inhibitor, the

patient was diagnosed as hereditary angioedema type-I.
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GiRiS

Herediter Anjiyoodem (HA) Cl-esteraz inhibitor (C1-
INH) dlizeyinde azalma veya fonksiyon bozuklugunun
neden oldugu, anjiyo6demin diger formlarina ben-
zer klinigi olan, tekrarlayan diffliz mukozal ve dermal
o6dem ile karakterize, nadir goriilen, otozomal domi-
nant gecisli kalitsal bir hastaliktir (1,2). C1-INH diizeyi
herediter anjiyoodemde potansiyel bir siddet belirte-
cidir. Burada, st ekstremite tutulumu ile kendini gés-
teren nadir izole bir HA olgusu sunulmaktadir

OLGU SUNUMU

Yirmi yasinda kadin hasta (¢ yildir tekrarlayan ataklar
halinde, ozellikle asiri yorgunluk ve stres durumunda
belirginlesen, el ve kollardaki sislik ve agri nedeni ile
poliklinigimize basvurdu. ilk ataginda sisligin yiiziinde
gelistigini ve beraberinde nefes darliginin da oldugu-
nu belirten hastanin 6zgegmisinde 6zellik yoktu. Yilda
ortalama 2 atak geciren ve ilk ataktan sonrakilerde
sadece el ve kollarinda sislik ve agn gelisen; bu sika-
yetler ile bircok defa farkli acil servislere miiracaat
ettigini de ifade eden hasta verilen antihistaminik ve
steroid tedavilerinin sikayetlerini geriletmedigini be-
lirtti. Hastanin fizik muayenesinde 6zellikle sol el dor-
sal ylizde gode birakmayan 6dem ve hafif agrisi vardi
(Resim 1). Radyolojik goriintiilemede hastanin direkt
grafisi normal olarak degerlendirildi. Total biluribin,
alanin aminotransferaz, kreatin kinaz, alkalen fosfa-
taz, laktat dehidrogenaz, lre, kreatinin ve tam kan
sayimi degerleri normal sinirlarda iken sadece C1-INH
diizeyi dlsiik olarak saptandi (37.1 mg/L; referans
Araligi: 210 to 345 mg/L). Hastada kasinti sikdyetinin
bulunmamasi, verilmis olan antihistaminik ve steroid
tedavilerinden fayda gérmemis olmasi ve C1-INH dii-
zeyinin dustik saptanmasi lizerine hastaya Tip 1 Here-
diter Anjiyoodem tanisi konuldu. Sikayetlerinin hafif
olmasi nedeniyle medikal tedavi baglanmayan hasta
6 ay sureyle takip edildi ve bu siirecte herhangi bir
atak gbézlenmedi.
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Resim 1: Sol el dorsal ylizde gode birakmayan
6dem goriintiisi.

TARTISMA

C1-INH eksikligi ve fonksiyon bozuklugu asiri bradiki-
nin ve C2 kinin salinimina neden olur ve derin kiitan6z
ve miikoz tabakalara plazma ekstravazasyonu geligir
(3). Antihistaminiklere cevap alinamamasi hastaligin
patogenezinde histaminin rol oynamadigini goster-
mektedir (4). Ataklar tetikleyici faktérler arasinda
mindr travmalar, stres, enfeksiyonlar, anjiyotensin
konverting enzin inhibitorleri, gebelik, oral kontra-
septifler ve menstriiasyon sayilmaktadir (3,5). Sadece
ekstremite 6demi varliginin akut tedavi gerektirme-
digi ve sik-giddetli atak yasayan olgularda uzun siireli
profilaksinin gerekliligi vurgulanmaktadir (3, 4). Biz
de (ist ekstremitesinde hafif siddette 6dem ve agrisi
olan olgumuzu herhangi bir medikal tedavi baglama-
dan onerilerimiz dogrultusunda takip ettik ve 6 aylk
siirecte atak gelismedigini gérdiik.

C1-INH eksikligine bagh HA diger anjiyo6dem formla-
rina benzer klinigi olan ve nadir goériilen bir antitedir.
Tekrarlayan ataklar halinde gériilmesine ragmen cogu
zaman geg tani alir ve yetersiz tedavi gorirler. Medi-
kal tedaviden fayda gérmemis, ozellikle tist ekstremi-
telerinde sislik ve agri sikayeti ile basvuran, kasintinin
semptomlara eslik etmedigi olgularda anjiyoodem
ayiricl tanisinda mutlaka C1-INH eksikligi veya fonk-
siyon bozuklugu akla gelmeli ve gerekli durumlarda
tedavi baslanmalidir. Ayrica hastalari olasi tetikleyici
faktorler acisindan bilgilendirmek ve minér-majér
cerrahi girisimler oncesi kisa siireli profilaksi gereklili-
gini anlatmak hayati 6nem tasimaktadir.
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