OLGU SUNUMU Genel Tip Dergisi

Iki herediter anjioodem olgusunda basarili gebelik ve dogum: olgu sunumu*
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Ozet

Herediter anjiodem C1 inhibitor eksikligi veya disfonksiyonuna bagli cilt ve mukoza 6demi ile karakterizedir. Herediter anjio6dem
hastaliginin kiiratif tedavisi yoktur. Hamilelik boyunca hastaligin atak siklig: artar. Tedavi anlaminda temel yaklagimlar ataklari 6nle-
yici profilaktik uygulamalar ve akut atak tedavilerinden ibarettir. Bu yazida; hamilelikte C1 inhibitor konsantresini, profilaksi ve atak
tedavisi seklinde kullanarak basarili bir dogum yapan herediter anjioddem tanil iki hasta sunulmugtur.
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Abstract

Hereditary angioedema is characterized by skin and mucosal edema due to C1 inhibitor deficiency or dysfunction. There is no cura-
tive treatment of the illness. Attack frequency increases in most of the cases during pregnancy. In the context of treatments, the basic
approaches consist of preventive prophylactic applications and acute attack treatments. In this paper, we presented two hereditary

angioedema patients with successful delivery using C1 inhibitor concentrate as prophylaxis and demand therapy.
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Giris

Herediter anjioodem (HAQO) hem otozomal dominant
gecis paterni ile her kusakta ortaya ¢ikabilmesi, hem de
6liimle sonuglanan iist solunum yolu anjioodem atakla-
r1 nedeniyle 6nemli hastaliklar grubunda degerlendirilir.
Goriilme sikligi irk ve cinsiyet ayrimi olmaksizin 1/10.000
ile 1/50.000 arasinda bildirilmektedir (1). Hastaligin kii-
ratif tedavisi yoktur. Tedavi anlaminda temel yaklasimlar
ataklar1 onleyici profilaktik uygulamalar ve akut atak te-
davilerinden ibarettir (2,3). Bu yazida; hamileligi boyun-
ca, sezaryen Oncesi ve sonrasinda C1 inhibitor (C1-INH)
konsantresi kullanilarak komplikasyon olmadan bagarili
bir dogum yapan literatiirde paylasilmaya deger ortak
ozellikleri olan 2 tane tip 1 HAO tanili olgu sunulmustur.

Olgu

Olgu 1: 35 yaginda kadin hastaya ekstremitelerinde sislige
eslik eden karin agrisi sikayeti ile 6 yil 6nce HAO tip 1
tanist konulmustu. Hasta son 4 yildir ayda bir veya iki kez
olan karmn agris1 ve anjio6dem ataklari i¢in atak dénemin-
de 500 IU C1-INH konsantresi kullanmaktaydi. Bu teda-
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viden fayda gormiis olan hastanin atak sikligi ve siddeti
hamileligi olana kadar hayat kalitesini ¢ok etkilemeyecek
sinirlarda devam etmekteydi.

Hasta hamilelik durumu nedeniyle bagvurmustu. Atak-
larmin sikligr hamileligin ilk glinlerinden itibaren artis
gosterdi ve tigiincti trimestirde en siddetli oldu. Karin
agrisinin sikhiginda ve siddetinde artis olmasi C1-INH
konsantresi infiizyonunun daha sik ve diizenli olarak uy-
gulanmasimi zorunlu kilmaktaydi. C1-INH konsantresi
tedavisine gebeligin ilk trimestirinde haftada bir 500 IU
profilaksi ile devam edildi. Ikinci ve iigiincii trimestirinde
atak sikliginda artma olunca ve karin agrisinin daha sid-
detli oldugunu ifade edince haftada 500-1000 IU dozuna
arttirildi (Tablo 1).

Tablo 1. Uygulanan C1 inhibitér konsantresi.

Ugiincii trimestr

1000 IU/haftalik

Ikinci trimestr

500-1000 IU/
haftalik

Birinci trimestr

500 IU/haftalik

Hamilelik siiresi

Cl1 inhibitor doz

Hastanin anamnezinde larinks 6demi ile seyreden anji-
oddem ataklar1 da oldugu igin, sezaryen 6ncesi C1-INH
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konsantresi profilaksisi esliginde ameliyata alinmasi
planlandi. Cerrahi girisim 6ncesinde 1000 IU C1-INH
konsantresi infiizyonu ile profilaksi yapildi. Postoperatif
komplikasyonlar i¢cin 1000 IU C1-INH konsantresi temin
edildi. Sezaryen sirasinda HAO yéniiyle hayati tehdit edi-
ci bir komplikasyon gelismedi. Bebek saglikli olup 3558
gram idi. Sezaryenden 4 saat sonra karin agrisi sikayeti ol-
masi lizerine 500 IU daha C1-INH konsantresi infiizyonu
yapild1 ve hasta klinik olarak rahatladu.

Olgu 2: 30 yasinda kadin hastaya tipik semptomatoloji
ve laboratuvar bulgulariyla 7 y1l énce HAO tanist konul-
mugstu. Hastanin semptomlar: ayda bir kez, 3-4 giin stireli
abdominal agr1 ataklar1 seklinde devam etmekteymis. 3
yildir atak déneminde 500 IU C1-INH konsantresi kul-
lanmaktaymig. HAO tansiyla takibimizde olan olgu, ilk
gebeligi nedeniyle poliklinige basvurdu.Gebeligin ilk tri-
mestrinden itibaren diizenli olarak profilaksi ve atak te-
davisi i¢in C1-INH konsantresi verildi. flerleyen trimes-
tirlerde atak sayisi ve siddetinde artma olmasi iizerine
uygulanan doz miktar arttirild: (Tablo 1). Sezaryen 6n-
cesinde 1000 IU C1-INH konsantresi infiizyonu ile pro-
filaksi yapildi. Postoperatif komplikasyonlar i¢in 1000 IU
C1-INH konsantresi temin edildi. Sonrasinda hayat: teh-
dit edici bir komplikasyon gelismedi. Bebek saglikli olup
3380 gram idi.

Tartisma

Herediter anjioédemde dudak,yiiz,gévde gibi subkutan
dokularin yanisira gastrointestinal ve solunum sistemi
gibi submukoz dokular da anjioddem nedeniyle etki-
lenebilmektedir. Gastrointestinal ve ozellikle solunum
sistemi anjioddemi 6liimciil seyredebilmektedir. HAO
gibi kiiratif tedavisi olmayan kronik hastaliklarda tedavi
alternatifleri ve uygulama sekilleri konusunda literatiirde
ok sayida kaynak mevcuttur. HAO ataklarinda antihis-
tamin, kortikosteroid ve epninefrinin faydasi yoktur (2,
3). Tim HAO ataklarinin %1’inden azini solunum yolu
ataklar1 olusturmaktadir. Hastalarin yaklasik %501 ha-
yatlar1 boyunca en az bir kere laringeal atak yasadiklari-
n1 ifade etmektedirler. Abdominal atak HAO'niin klinik
bulgularindan birisi olup hastalarin %70-80’inde goriiliir.
Gastrointestinal kolik, bulant1 ve kusma ile seyreder. Bu
semptomlar barsak duvarindaki 6deme baghdir (1). Ka-
rin agrist siddetli olup hastalarin algiladig1 ortalama agr1
skoru 8.4 olarak bildirilmistir (1 en hafif to 10 en siddet-
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li) (4). Hamilelikte fizyolojik Ostrojen maruziyetine bagh
olarak kutanoz, abdominal ve larengeal ataklarin siklig1 ve
siddeti son trimestire dogru gittik¢ce artmaktadir (5). Bu
nedenle hamilelikte ataklarin 6nlenmesi ve atak tedavisi
daha komplike olabilir. Giiniimiizde HAO atak profilaksi-
si ve tedavisinde Danazol yerine biiyiik oranda C1-INH
konsantresi, bradikinin B2 reseptor antagonisti ve plazma
kallikrein inhibitorii gibi daha etkin ajanlar tercih edil-
mektedir (6). Danazoliin uzun donem kullanimi 6zellikle
gastrointestinal malignite gelisimi ve kadinlarda hormo-
nal bozulmalara yol acabilmektedir. Danazol teratojen ol-
dugu icin gebelikte kontrendikedir. Gebelikte bradikinin
B2 reseptor antagonisti ve plazma kallikrein inhibitorii
gibi ajanlarmn kullanim onay1 yoktur. Diger tedavi ajanla-
rindan ise sadece C1-INH konsantresinin gebelikte hem
akut atak tedavisi hem de uzun stireli profilakside kullani-
mu ile ilgili sinirlt sayida olgu bildirilmistir ve en giivenli
ajan olarak kabul edilmektedir (7,8). Sunulan olgularda
C1-INH konsantresinin sadece gebelikte verilmesi degil,
gebelikte de kisisellestirilmis yaklasimin 6nemi, ataklarin
siklig1 ve siddetine gore de dozun miktar1 ve uygulanma
siklig1 konusuna vurgu yapilmaktadir.

Simdiye kadar gebelikte kullanilan en yiiksek doz haftada
2 kez olmak tizere total 2000 IU C1-INH olarak literatiir-
de bildirilmistir (7), bizim her iki olgumuzda da C1-INH
konsantresi haftada 500 IU ile baglandi ve 1000 IU dozuna
kadar arttirilarak ataklar: kontrol altina alinabildi. Hami-
leligin giivenli bir sekilde idamesi saglandu.

Sonug olarak, HAO kontrol edilemeyen ataklarn fatal so-
nuglar1 olabilmesi nedeniyle énemli bir hastaliktir. Ha-
milelik ve cerrahi girisimler bu fatal olabilecek ataklar:
tetikleyebilmektedir. Bu olgularda teratojenik ajanlardan
kaginilarak bagarili bir hamilelik dénemi gegirildi. Son
yillarda hem tilkemizde hem de diinyada bu yetim hasta-
ligin farkindaliginin artmis olmasi hem takip edilen olgu
sayisint hem de hamilelik donemindeki hasta takip dene-
yimimizi arttiracaktir.
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