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OLGU SUNUMU / CASE REPORT

Herediter anjioodemli hastanin anestezi yonetimi

Anaesthetic management of a patient with hereditary angioedema

Nergis Ataol', Murat Oksiiz', Feride Korkmaz', Alaattin Oztiirk>

OZET

Herediter anjioddem C1 esteraz inhibitor eksikligine bagli
olarak gelisen otozomal dominant gecis gosteren nadir
bir hastaliktir. Herediter anjioddemli hastalar klinik olarak
yuz, govde, solunum yollari, abdominal organlar ve eks-
tremiteleri etkileyen, tekrarlayan 6dem ataklari ile karak-
terizedir. Ataklar ya spontan olarak ya da travma, stres,
cerrahi, enfeksiyon ve hormon dizeylerindeki dalgalan-
malari takiben olusabilir. Larinks 6demine bagli asfiksi
en sik 6lum sebebidir. Tedavisinde C1 esteraz inhibitorl
verilmesi en etkili yontemdir. Tedavisinde ayrica taze don-
mus plazma, androjen steroidler, kinin yolagi inhibitérleri,
antifibrinolitikler ve bradikinin reseptor antagonistleri kul-
lanilabilir. Bu yazimizda inguinal herni onarimi yapilacak
herediter anjioddemli bir hastaya anestezi yaklagimini
sunuyoruz.

Anahtar kelimeler: Herediter anjio6dem; C1 esteraz in-
hibitérii; Inguinal herni

GIRIS

Herediter anjioddem (HAO) tekrarlayan anjioddem
ataklar ile, C1 esteraz inhibitor eksikligine bagl,
otozomal dominant gegisli, kalitsal bir hastaliktir.
En sik goriilen belirti agrisiz, kasintisiz sislik ve
nefes giicliglidiir. Pubertede, cocukluk ¢aginda bag-
layabilen hastalik subkutan6z dokuda ve mukoza-
larda 6dem ile karakterizedir. Yiizii, ekstremiteleri
ve gastrointestinal sistemi igeren viicut bolgele-
rini tutabilir. Havayolu 6demi ile olugan laringeal
obstriiksiyon anafilaksi ile karistirilir. HAO in 3 alt
tipinden Tip 1 (%80-85) de CI1 esteraz inhibitorii
eksikligi ve C1 esteraz inhibitor fonksiyon bozuk-
lugu mevcut iken, tip 2 (%10-15) de seviye normal
iken, fonksiyon bozuklugu vardir. Tip 3 (%10) de

ABSTRACT

Hereditary angioedema is a rare autosomal dominant dis-
order caused by reduced activity of the C1 esterase in-
hibitor. Patients with hereditary angioedema are clinically
characterized by recurrent episodes of swelling of the
extremities, face, trunk, airways and abdominal organs.
Attacks may occur either spontaneously or following trau-
ma, stress, surgery, infections and hormonal fluctuations.
The most common cause of death is asphyxia related to
laryngeal edema. Giving C1 esterase inhibitor is the most
effective method of treatment. Also fresh frozen plasma,
androgen steroids, quinine pathway inhibitors, antifibrino-
lytics and bradykinin receptor antagonists can be used as
treatment. In this paper, the anesthetic management of a
patient with hereditary angioedema undergoing inguinal
hernia repair surgery is reported.
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ise seviye ve fonksiyon normal olmasina ragmen
faktdr 12 gen mutasyonuna baglh olarak klinik be-
lirtiler mevceuttur. Olgumuzda C1 esteraz inhibitor
seviyesi diisiik oldugu i¢in hasta tipl HAO tanist
almistir. Tetikleyici faktorlerde ilk sirada travma yer
alir. Cerrahi ve anestezi stresi de tetikleyici faktorler
arasinda dnemli yer tutar.

Tedavisinde C1 esteraz inhibitérleri, taze don-
mus plazma (TDP), androjen steroidler, kinin yolag
inhibitdrleri ve antifibrinolitikler kullanilabilir [1].

OLGU SUNUMU

Genel Cerrahi poliklinigine sag kasiginda sislik ve
agn sikayeti ile bagvuran 40 yasindaki erkek hasta-
da inguinal herni tespit edilip ameliyat1 planlanda.

! Fatih Universitesi Tip Fakiiltesi Anesteziyoloji ve Reanimasyon AD, Istanbul, Tiirkiye
2 Fatih Universitesi Tip Fakiiltesi Genel Cerrahi AD, Istanbul, Tiirkiye

Yazisma Adresi /Correspondence: Nergis Ataol,

Fatih Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Maltepe, istanbul, Tiirkiye

Email: nataol@fatih.edu.tr

Gelis Tarihi / Received: 04.11.2015, Kabul Tarihi / Accepted: 07.12.2015
Copyright © Dicle Tip Dergisi 2015, Her hakki saklidir / All rights reserved



N. Ataol. ve ark. Herediter anjioddem ve anestezi yonetimi

539

Hasta anestezi polikliniginde ameliyat Oncesi
degerlendirildi. Daha 6nceden yapilan rutin mua-
yenede kardesinde HAQ hastalig1 olmasi iizerine
kendisinde de HAO arastirildig1 dgrenildi. O zaman
yapilan kan tahlillerinde C1 esteraz diizeyi 7,8 mg/
dl (referans diizeyi: 18-32) ve C1 esteraz fonksiyo-
nu %77 (referans diizeyi %70-132) olmas: {izerine
hastaya Tip-1 HAO tanis1 konulmus ve profilaksi
amach C1 esteraz inhibitorii 500 International Unit
(IU) (Cetor 500 IU/5 ml, Centurion Pharma, Tiir-
kiye) verilmis. Fizik muayenede, rutin laboratuar
tahlillerinde, elektrokardiyogramda herhangi bir
patolojiye rastlanmadi. Spinal anestezi yontemi ile
ameliyat edilmesine karar verildi. Hastanin ameli-
yat dncesi yazili onamlari alindi.

Hastaya operasyondan 6nce 500IU C1 esteraz
inhibitorii 5 dakikada infiizyonla verildi. Operas-
yon sirasinda ve sonrasinda olusabilecek atak i¢in
C1 esteraz inhibitori 1000IU, 2 iinite TDP ve tra-
neksamik asit hazirda bekletildi. Ameliyathanede
rutin monitorizasyon (elektrokardiyografi, perife-
rik oksijen saturasyonu, tansiyon mangonu) yapil-
di. Preoperatif degerlendirmede nabiz: 80/dakika,
kan basmci: 121/70 mmHg, SpO2: % 98 idi. Spi-
nal anestezi 6ncesi 1 mg midazolam (Demizolam,
Curamed Pharma GmbH, Almanya) yapildi. Spinal
anestezi i¢in 26 G spinal igne (Spinocan, Braun, Al-
manya) kullamldi. Fentalin 25 mcg (Talinat, IDOL
ilag dolum sanayi, Tiirkiye), bupivakain 15 mg
(Marcain heavy, Astrazeneca, Tirkiye) spinal ara-
liga enjekte edildi. Hasta supine pozisyonda yatiril-
di. Hastaya operasyon siiresince yliz maskesi yiize
basi olusturmayacak sekilde uygulanarak 3 Lt/da-
kika oksijen verildi. Hastanin operasyon siiresince
vital parametreleri normal sinirlarda (nabiz: 80-70/
dakika, kan basinct: 120/80 mmHg- 105/64 mmHg,
SpO,: % 99-98) seyretti. Operasyon sonrasi yogun
bakim iinitesinde ve iki giin boyunca da serviste an-
jioddem belirtilerinin gelisimi agisindan gozlendi.
Takiplerinde bir sorun olmamas: iizerine ameliyat
sonrasi ikinci giin taburcu edildi.

TARTISMA

Anjioddemin en sik goriilen belirtisi sislik ve nefes
giicliigiidiir. Erigkin hastalarin yarisinda subkutandz
dokuda ve mukozalarda tekrarlayan ddem atakla-
11 goriilir ve karm agrisi ile klinik prezentasyonu
olmasi nedeniyle cogu kez yanlig akut batin tanisi

ile ameliyat edilebilir. Nadir olarak oksiiriik, plev-
ral agri, plevral efiizyon, bas agrisi, epilepsi, fokal
norolojik defektler ve kafa i¢i 6dem olusabilir. En
Olimciil ve en sik goriilen komplikasyonu larinks
O6demidir. Hastaligin mortalitesi %15 ile %33 ara-
sindadir. Bilinen klasik tedavilere yanit vermeyen
olgularda HAO akla gelmelidir.

Androjenlerin C1 esteraz inhibitdr diizeyleri-
ni arttirmasi nedeniyle kadinlarda erkeklere oranla
ve hastalik daha erken yaslarda baslayanlarda daha
siddetlidir [2,3]. Bizim hastamizda su ana kadar bir
atak yasamamuistir. Hastamizin rutin laboratuar bul-
gulari literatiirle uyumlu olarak normaldi.

Anjioddemin tetikleyici faktorleri arasinda
travma, stres, cerrahi, enfeksiyon, menstiirasyon ve
alkol, ACE inhibitorii, oral kontraseptif kullanimini
yer alir [4]. Cerrahi sirasinda ataklarin birinci se-
bebi basi ve strestir. Anjiyoodem ve larinks 6demi
geligsme riski nedeniyle, 6zellikle dental girigimler,
endotrakeal entiibasyon, endoskopi 6ncesinde preo-
peratif tedavi Onerilmektedir. Rejyonal veya genel
anestezinin Ustlinliigii ile ilgili literatiirde kesin bir
veri bulunamamuistir.

Oyaizu ve ark. olgusunda total kalca protezi
yapilacak HAQ’ li hastaya kombine spinal epidural
anestezi yapilmis, genel anestezi yapilmadigi i¢in
hava yolu ile ilgili bir islem yapilmadigindan an-
jioddemin komplikasyonlarindan en 6nemlisi olan
larinks 6demi tetiklenmemistir. Operasyon oOncesi
hastaya C1 esteraz inhibitdrii verilmis ve anjioddem
atag1 gelismemistir [5].

Cox ve Holdcroft’ un dogum i¢in indiiklenen
hirsutizmi ve obezitesi olan primipar gebe hastasina
islem Oncesi profilaktik C1 esteraz inhibitorii veri-
lip agrisiz dogum amagli epidural anestezi yapilmis
ve herhangi bir komplikasyon saptanmamustir [6].

Hem hastanin koopere olmasi hem de 6zellik-
le kollar ve basin pozisyonunu degistirilebilmesi
nedeniyle, basiya bagli komplikasyonlar rejyonal
anestezide daha az olabilir.

Bizde olgumuzda yukaridaki yazarlar gibi ope-
rasyon Oncesi C1 esteraz inhibitorii verdik ve spinal
anestezi yontemini segtik ve herhangi bir havayo-
lu komplikasyonu ve ddem atagi ile karsilasmadik.
Spinal anestezide blok olugmasa ya da hasta ameli-
yat sirasinda agr1 duysaydi genel anestezi yontemine
geemek icin hazirliklar yapildi. Ameliyat 6ncesinde
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C1 esteraz inhibitorii verdik ve operasyon sirasin-
da gelisebilecek ataklar igin TDP hazirda beklettik.
Ayrica ameliyat oncesi gii¢c hava yolu yonetimi i¢in
gerekli olan biitiin araclar1 ve gerekirse krikotiroi-
dotomi setini hazir olarak bulundurduk.

Kardesinde HAO olmasi iizerine taranan hasta-
miz HAO tanis1 almistir, bu nedenle HAO” 1i hasta-
larin aileleri taranmalidir.

Sonug olarak, HAQ’ li hastalara anestezi yakla-
siminda olusabilecek ataklar goz dniinde bulundur-
mali ve acil hava yolu giivenligini saglamak i¢in ge-
rekli olan biitlin araglar hazirda tutulmalidir. Etkin
ilac tedavisi, uygun profilaksi ve yeterli dnlemlerin
alinmasi ile sorunsuz ameliyat ve ameliyat sonrasi
bakim miimkiindiir.
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