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Hereditaer angioneuroticus oedema*
Hereditary angioedema
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OSSZEFOGLALAS

A 30 éves ndbeteg arcra és mindkét kézre lokalizdlodo,
ismételten visszalérd, ismeretlen eredetii oedema miatt
allt kezelés alatt. A tiinetek szokdsos kezelésre enyhiiltek,
de foghiizds és torokgyulladds utdn visszatértek, Az egyik
komolyabb rohamot kivetden elvégzett laboratériumi
vizsgdlat a szérum csdkkent C, észterdz inhibitor szintjét
mutatta. A betegség spontan mutdcio révén keletkezett. A
beteg gyermekei koziil az egyik drékélte a betegséget.
Epszilonamino capronsav (Acepramin) hatdsdra anya és
gyermeke tiinetmentesek.

Kulcsszavak:
HANO - pathogenesis - klinikai tiinetek -
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SUMMARY

The 30-year-old female patient has been treated with
recurrant edema of unclear origin localised on face and
hands. The symptoms disappeared by common treatment,
but later recurred after tooth pulling, or sore throat. The
laboratory control took place after a severe attack, which
showed lowered serum level of C, esterase inhibitor. The
disease was induced by spontaneous mutation. One of the
children of the patient inherited the illness. Both of them
are asymptomatic under regular epsilonaminocaproic
acid therapy.
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A hereditaer angioneuroticus oedema (HANO) ritka,
autoszomalis dominans 6roklodési, az esetek kozel felében
letdlis kimeneteld megbetegedés. Tiinetei: a borben, lagyré-
szekben, nydlkahdrtydkon mutatkozé fijdalmatlan, nem
viszketd, reakcidmentes oedema keletkezése, mely szokd-
sos terdpidra nem vagy alig reagdl. Leginkabb az arcon,
végtagokon, hastiregben, 1égzészervekben okoz tiineteket.

A hasiiregben colica szerli fajdalommal jdrhat, a légu-
takban fulladdsos haldlt okozhat, a tiinetek egy-két nap
utdn spontdn is oldédhatnak. Tobbnyire gyerek vagy ser-
diildkorban jelentkezik, provokdlé faktorok lehetnek trau-
ma — foghuizds — gyulladdsok, stressz, alkohol.

A hereditaer angioneuroticus oedema feltehetden 1énye-
gesen gyakoribb, mint eddig gondoltuk. Az enyhébb for-
mak (urticaria, Quincke oedema ) tiinetei steroid és anti-
hisztamin kezelésre javulnak.

Pathomechanizmusdban donté C, aktivdléddsa, mely-
nek sordn enzimaktivitdssal jaré C, észteraz keletkezik,
mely a komplement rendszert klasszikus udton aktivilja,
annak korai szakdban. Ezt a folyamatot a C, észterdz inhi-
bitor (C, INH) szabdlyozza mely a C;-el komplexet ké-
pez, de gatolja a plazmint, kallikreint, X1I-es és XI-es fak-
tor mitkodését is (1. abra).

Kéros koriilmények kozott a C, aktivacié nem all le,
vég nélkiilivé valik, nagy mértékben megemelkedik az
erek dtereszts képessége, kialakul az oedema. A folyama-
tot fokozhatjdk az alvadasi rendszer zavarai (1, 2).

Az el6adds elhangzott a DOTE Boérklinika 70 éves jubileumi
rendezvényein. 1997 szeptember 18-20.
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A betegség fenotipusait két f6 csoportra oszthatjuk: a
kb. 85%-ot kitevs I-es, melyben a C, INH csokkent ill. a
15%-ot jelentd Il-es, melynek egyik tipusdban a szérum
C, INH értéke normdlis, de funkciondlisan inaktiv, a ma-
sik — tipusaban az abnormalis, funkciondlisan inaktiv C,
INH szérumalbuminhoz kétédik, mig a normdlis C, INH
koncentrdcié alacsony.

Ezeken kiviil a betegség tumorok, autoimmun kérképek
vagy gyogyszerek hatdsdra is kialakulhat.

A betegség kimutatdsdra szolgdl a betegtdl, valamint
egészséges egyedtdl szarmazo szérum C, INH szintjének
%-o0s ill. mennyiségi meghatdrozasa.

Therdpidja: akut sdlyos esetben friss fagyasztott plaz-
ma, C, INH-t tartalmazé injectié (Behringers HS) ezen ki-
viil rovid és hosszi tava profilaxist végezhetiink Acepra-
minnal (epsilonamino capronsav) illetve Danasollal (2, 4).

Esetismertetés

M. J.-né 30 éves nébeteg gyermekkordban tébb fert6zo betegségen
esett at: gyermekbetegségek, grippe, bronchitis, meningitis purulen-
ta, hepatitis A, pyelonephritis, tonsillitis, sinusitis stb.

11 éves kora ota évente 1-2 alkalommal jelentkezett 2—3 napig
tarto, elsgsorban az arcra, nyakra localizalodé Quincke oedema, me-
lyet tobbnyire felsGlégiti gyulladds vagy fogdszati beavatkozds elg-
z6tt meg. Az oedema 2-3 nap alatt steroid €s antihisztamin kezelés-
re, enyhébb esetekben spontan is enyhiilt, lényeges szubjektiv pa-
naszt nem okozott. Eleinte gydgyszerérzékenységre gondoltak, lido-
cain érzékenységét borprobaval igazoltdk. 1989-ben keriilt eldszor
felvételre a DOTE Bdrklinikara, ahol a jellegzetes tiinetek és a ste-
roid addsra kevésbé reagdlo lefolyds miatt felmeriilt a HANO lehe-
tdsége, emiatt az Orszdgos Hematologiai és Vértranszfizios Intézet-
be (OHVTI) utaltdk, ahol C, észterdsz inhibitor hidnyt igazoltak.



adasra mérsékelten javult, majd hirtelen nehézlégzés,
fulladds, gégeoedema lépett fel. Ismételt iv. steroid
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és Acepramin injectié hatdsdra tiinetei folyamatosan
mérséklédtek, 2 nap milva tiinetmentessé valt.
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Az ekkor elvégzett Cl észterdz inhibitor szint
0,01 g/l értéket mutatott (norm. érték: 0,20-0,35
g/1), mely 5 hénapos per os Acepramin szedés haté-
sdra 0,21 g/l-re emelkedett.

Danasol szedésre a beteg fiatal kora és az Acepra-
minra adott megfelel valaszkészség miatt nem ke-
riilt sor. Gondozdsba vettiik, Acepramin granulatu-
mot rendszeresen szed, félévenként ellenérizziik a
C, észterdz INH szintet. Harmadik gyermekét komp-

C, KININ likdcidk jelentkezése nélkiil spontdn sziilte meg, je-

lenleg tiinet és panaszmentes.

Az eset érdekessége, hogy csalddjaban elsdként
jlentkezett génmuticidként a betegség, viszonylag
enyhe lefolydsu epizddjai voltak, megtévesztd volt,
hogy eleinte steroid és antihisztamin adds utdn is
javult. Tiinetei azonban silyosbodtak és a diagno-
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1. dbra

A HANO pathomechanizmusa és terdpids lehetdségei

Idékozben két fingyermeke sziiletett. Sziilései normdl koriilmé-
nyek kozott zajlottak, kisebbik fidndl immundeficiencia és C, észte-
raz inhibitor hidny igazolédott (OHVI).

Megillapitottdk, hogy a betegség az anydndl elséként jelentkezett
csalddjdban, amit egyik gyermeke 6rokolt. 1995. jiniusdban fogasza-
ti beavatkozas utdn fellépd kifejezett Quincke oedema miatt kertilt is-
mételten felvételre a DOTE Borklinikéra, iv. steroid és Suprastin inj.

2. dbra
Hereditaer angioneuroticus oedema

sis ismeretében bedllitott terdpidval, a miitéti bea-
vatkozdsok megfeleld eldkészitésével, az életvesz-
élyes rohamok megelGzhetdk.

Megbeszélés

A HANO silyosabb formdi mér kisgyermekkorban jelent-
kezhetnek és nem megfelelS kezelés esetén letdlis kimene-
teldiek lehetnek. Csaladi el6fordulds esetén konnyebb a fel-
ismerés €s a megfelel6 terdpia bedllitisa. Az enyhébb és
aquiralt formdk késébbi életkorban léphetnek fel. Megté-
vesztd lehet, hogy allergias reakci6khoz hasonldan reagdl-
nak antihisztamin és steroid adagoldsra, de az oedema tar-
tosabb. Miutdn a kisebb helyi ldgyrész duzzanatok két-ha-
rom nap alatt spontidn elmiltak, a beteg hozzdszokik és
nem tulajdonit nagyobb jelentGséget a tiineteknek, min-
daddig mig egy életveszélyes gégeoedemat, fulladdsérzést
nem €l at. A diagnosztikai lehetdségek fejlédése lehetdvé
tette a korai pontosabb diagnézis megdllapitdsat, ezért
minden olyan esetben, amelyben a HANO gyanija felme-
riil, indokolt a részletes, csaladtagokra is kiterjed vizsga-
latok elvégzése, a silyos tiinetek megelSzése érdekében.
Gondolni kell arra is, hogy a C, INH szint dtmenetileg is
csokkenhet, ezért ismételt vizsgalatok is indokoltak. Fon-
tos a beteg €s a hozzitartozok részletes felvildgositdsa, va-
lamint a kezel® orvosok tdjékoztatdsa is. A tervezheté mi-
tétek el6tt a C, INH szint ellendrzése és a sziikséges bea-
vatkozdsokra valé felkésziilés javasolt. A betegek rendsze-
res gondozdsa és megfeleld kezelése feltétleniil indokolt.

Koszonetnyilvanitas:

C, INH meghatdrozédsért koszonetet mondunk az OHVI és a DOTE
I11. sz. Belgyogydszati Klinika immunologiai laboratériumdnak.
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