DZIEDZICZNY OBRZEK NACZY-
NIORUCHOWY TYPU I (HAE-I)

DZIEDZICZNY OBRZEK NACZY-
NIORUCHOWY TYPU Il (HAE-1I)

DZIEDZICZNY OBRZEK NACZY-
NIORUCHOWY Z PRAWIDLO-
WYM C1-INHIBITOREM

Nabyty obrzek naczynioru-
chowy typu | (AAE-I

AAE-Ii Il sq uznawane za bardzo rzadkie;

istnieje niewiele zgtoszonych przypadkow.

Nabyty obrzek naczynioru-
chowy typu Il (AAE-II)

AAE-Ii Il sq uznawane za bardzo rzadkie;

istnieje niewiele zgtoszonych przypadkow.

Idiopatyczny

Nie zwigzany z histaming
(INAE)

Moze wystepowac w okoto 1 na 20 przy-
padkéw obrzeku naczynioruchowego

Alergiczny

Jest to najbardziej pospolita postaé
obrzeku naczynioruchowego.

Zwigzany z przyjmowaniem
inhibitorow konwertazy an-
giotensyny (ACE)

(Inhibitor konwertazy angiotensyny)
Mozliwa przyczyna u 4 do 8% oséb
z obrzgkiem naczynioruchowym.

OGOLNA TABELA TYPOW OBRZEKU NACZYNIORUCHOWEGO

Stanowi okoto 80 do 85% przypadkéw HAE. Ste-
zenie inhibitora C1 jest znacznie ponizej normy,
ze wzgledu na uszkodzenie genu na chromoso-
mie 11. Obrzek naczynioruchowy wystepuje zwykle
u cztonkow rodziny, lecz wiele przypadkéw zwigza-
nych jest ze spontaniczng mutacjq genu.

Nie reaguje na leki przeciwhistaminowe i kortyko-
steroidy.

Stanowi okoto 15 do 20% przypadkéw HAE. Opis
zblizony do typu |, lecz inhibitor C1 nie dziata po-
prawnie.

Nie reaguje na leki przeciwhistaminowe i kortyko-
steroidy.

Nieznana ilo§¢ przypadkéw. Zawsze obcigzony wy-
wiad rodzinny. Stezenie i aktywnos¢ inhibitora C1
sqQ W normie. MniejszoS¢ przypadkéw zwigzanych
z mutacjq genu czynnika krzepnigcia XII, jednak nie
wykazano, aby mutacja ta byta przyczyng choro-
by. Wystepuje gtéwnie u kobiet, lecz zgtaszano tak-
ze wystepowanie tej choroby u meskich cztonkéw
rodzin. Obrzek czasami zwigzany z cigzq i stosowa-
niem tabletek antykoncepcyjnych zawierajgcych
estrogen. Nie reaguje na leki przeciwhistaminowe
i kortykosteroidy.

Kompleksy immunologiczne zwykle zwiqzane
z pierwotnym zaburzeniem limfoproliferacyjnym
niszczq czynno$¢ inhibitora Cl. Obrzek naczynio-
ruchowy moze by¢ wskaznikiem rozwoju choroby
limfoproliferacyjnej, wiec nalezy podkreslic wage
wczesnego wykrywania.

Obecne sq przeciwciata, ktére niszczq czynnosé
inhibitora Cl. Nie wystepuje oczywista choroba
podstawowa.

Obrzek iflub pokrzywka utrzymujqce sig powyzej 6
tygodni. Nalezy wziq€ pod uwage zaburzenie czyn-
nosci tarczycy.

Obrzgk naczynioruchowy bez pokrzywki (zwykle
nie wykazujgcy odpowiedzi na leczenie doustny-
mi lekami przeciwhistaminowymi (Hl-blokerami).
Nieobecne pasozyty, infekcje oraz choroby auto-
immunologiczne.

Obrzek iflub pokrzywka sq reakcjq na bodziec ze-
wnetrzny, np. zywno$¢, uzqdlenie przez pszczote,
zimno, gorqco, lateks lub lek. Bodziec zewnetrzny
wyzwala reakcje histaminowq, ktéra prowadzi do
obrzeku iflub pokrzywki.

Powodowany przez inhibitory konwertazy angio-
tensyny stosowane w leczeniu wyskiego cisnienia
krwi (captopril, enalapril, genzapril, quinapril, ra-
mipril). Obrzek moze zaczqé sig¢ w dowolnym miej-
scu, w kilka godzin lub w kilka lat od chwili wigcze-
nia tego typu leku.

Obrzek moze obejmowaé konczyny,
brzuch, gardio i inne narzgdy. Obrzek
drég oddechowych moze zagrazaé zyciu.
Obrzek w obrebie brzucha zwykle zwig-
zany jest z bélem, wymiotami i biegunkq.
Objawy zwykle wystepujg we wczesnym
okresie zycia, najczesciej przed osiggnig-
ciem wieku 13 lat, i po pokwitaniu mogq
ulega¢ nasileniu. Epizody choroby mogg
mie¢ charakter spontaniczny lub mogqg
by¢ wywotywane urazem fizycznym lub
napieciem emocjonalnym.

Takie same jak w przypadku HAE-I.

Podobne, jak w przypadku HAE-1 i HAE-II.

Podobne do HAE. Objawy zwykle poja-
wiajq sie w czwartej dekadzie zycia lub
pdzniej. Poniewaz nabyty obrzek naczy-
nioruchowy nie jest zwigzany z defektem
genetycznym, nie wystepuje obcigzony
wywiad rodzinny.

Takie same jak w przypadku AAE-I.

Obrzek moze wystgpi¢ w dowolnym miej-
scu i moze mu towarzyszy€ pokrzywka.

Obrzek moze wystgpi¢ wszedzie: na
twarzy, ramionach, nogach, genitaliach,
w gardle, jamie brzusznej (lecz w jamie
brzusznej rzadziej, niz w przypadku HAE).
Objawy nie ulegajq zmianie z toku cyklu
menstruacyjnego ani w wyniku ciqzy.

Obrzek najczesciej wystepuje w obrebie
twarzy i gardta. Moze wystepowaé po-
krzywka. Jesli stan utrzymuije sie przez
ponad 6 tygodni, chorobe uznaje sie za
przewlekiq idiopatyczngq, a nie reakcje
alergiczng.

Obrzek moze wystqpi¢ wszedzie: w gar-
dle, na twarzy, na wargach, na jezyku, na
dtoniach, stopach, genitaliach i jelitach.
Obecnos¢ pokrzywki obniza prawdopo-
dobienstwo zwigzku z inhibitorami kon-
wertazy angiotensyny.

Niskie stezenie inhibitora C1.
Stezenie C4 jest niemal zawsze ni-
skie.

Stezenia C1, C3 i Clg w normie. Nie-
prawidtowoséci dopetniacza sq takie
same, niezaleznie od tego, czy cho-
roba jest dziedziczna, czy samoist-
na.

Stezenie inhibitora C1 moze by¢
w normie lub podwyzszone, ale
biatko pozbawione jest swojej ak-
tywnosci biologicznej. Stezenia CI,
C3 i Clg sq w normie, lecz stezenie
C4 jest niemal zawsze niskie.

Prawidtowy

Niskie stezenie inhibitora C1 oraz
C4. Stezenie Clq jest zwykle obnizo-
ne, lecz nie zawsze.

Takie same jak w przypadku AAE-I.

Odpowiednie moze by¢ wykona-
nie badania laboratoryjnego au-
toprzeciwciat.

Prawidtowy

Prawidtowy

Prawidtowy

Prawidtowy
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Sterydy anaboliczne (okreslane takze mianem androgenéw), takie jak danazol, oksandrolon i stanozolol sq, historycznie, najczesciej przepisy-
wanymi lekami zapobiegajgcymi HAE. Cho¢ wykazano uzyteczno$¢ sterydéw anabolicznych, wiele kobiet nie toleruje ich i wykazano ich bez-
posredni zwigzek z dziataniem toksycznym na wgtrobe. Mogq takze powodowaé¢ wzrost stezenia cholesterolu. Dodatkowo, lekéw tych nie nalezy
stosowaé w leczeniu dzieci, ktére - co tragiczne - bywajq powaznie dotknigte chorobq i cierpig na czeste napady choroby. Badania wskazujq,
ze pacjenci leczeni sterydami anabolicznymi mogqg doswiadczaé przetomowych napadéw dotyczqcych gardta lub jamy brzusznej, wymaga-
jacych hospitalizacji. Obecnie do leczenia HAE FDA zatwierdzita pie€ nowych lekéw, w tym dwa z inhibitorem C1, jeden z inhibitorem kalikreiny,
oraz jeden z antagonistq receptora bradykininy. Pacjenci i ich lekarze majg obecnie do dyspozycji opcje zastosowania planu leczenia HAE bez
zastosowania steroidéw, dostosowanych do indywidualnych wymagan pacjenta.

Berinert® Nazwa handlowa ludzkiego Cl-Inhibitora esterazy podawanego we wstrzyknigciu dozylnym, zatwierdzonego do stosowania w leczeniu na zgdanie poprzez samodzielne podawanie. Produkt
leczniczy zarejestrowany przez FDA (US Food and Drug Administration) ze wskazaniami do leczenia ostrych napadow HAE we wszystkich grupach wiekowych. Rejestracja EMA (European Medicines
Agency) obejmuje wskazania do stosowania w ostrych napadach HAE w pediatrii, jak i u pacjentéw dorostych.

Cinryze™ Nazwa handlowa ludzkiego Cl-Inhibitora esterazy podawanego we wstrzyknieciu dozylnym, zatwierdzonego do samodzielnego stosowania w warunkach domowych. Produkt leczniczy zare-
jestrowany przez FDA ze wskazaniami do stosowania w leczeniu zapobiegawczym napadom HAE u pacjentéw dorostych, miodziezy i dzieci w wieku 6 lat i starszych. Rejestracja EMA obejmuje wskazania
do stosowania w leczeniu ostrych napadéw HAE wystepujgcych u dorostych, mtodziezy i dzieci powyzej 2 lat, jak réwniez obejmuje wskazania do leczenia w rutynowym zapobieganiu napadom HAE
u 0s6b dorostych, mtodziezy i dzieci powyzej 6 roku zycia.

Firazyr® Nazwa handlowa antagonisty receptoréw bradykininy podawanego we wstrzyknieciu podskérnym, zatwierdzonego do samodzielnego podania. Produkt leczniczy zarejestrowany przez FDA ze
wskazaniami w leczeniu ostrych napadéw HAE u pacjentéw dorostych w wieku 18 lat i starszych. Rejestracja EMA obejmuje wskazania do stosowania w leczeniu ostrych napadéw HAE u oséb dorostych,
miodziezy i dzieci w wieku 2 lat i starszych.

Haegarda® Nazwa handlowa ludzkiego Cl-Inhibitora esterazy podawanego we wstrzyknigciu podskérnym, zatwierdzonego do samodzielnego podania. Produkt leczniczy zarejestrowany przez FDA ze
wskazaniami w leczeniu zapobiegawczym napadom HAE u dorostych i mtodziezy. Produkt nie posiada centrainej rejestracji EMA i podlega indywidualnej rejestracji w krajach cztonkowskich Unii Euro-
pejskiej pod nazwq handlowq Berinert® 2000, Berinert® 3000.

Kalbitor® Nazwa handlowa inhibitora kalikreiny podawanego we wstrzyknigciu podskérnym pod kontrolg pracownika stuzby zdrowia. Produkt leczniczy zarejestrowany przez FDA ze wskazaniami w le-
czeniu ostrych napadéw HAE u pacjentéw w wieku 12 lat i starszych. Produkt nie posiada centralnej rejestracji EMA i nie jest zarejestrowany poza granicami USA.

Ruconest® Nazwa handlowa rekombinowanego analogu ludzkiego Cl-Inhibitora esterazy podawanego we wstrzyknieciu dozylnym, zatwierdzonego do samodzielnego podania (uwaga: na terenie RP
produkt powinien by¢ podawany przez pracownika stuzby zdrowia). Produkt leczniczy zarejestrowany przez FDA ze wskazaniami w leczeniu ostrych napadéw HAE u pacjentéw dorostych i mtodziezy.
Rejestracja EMA obejmuje wskazania do stosowania w ostrych napadach HAE u oséb dorostych, mtodziezy i dzieci od 2 roku zycia.

Takhzyro™ Nazwa handlowa osoczowego inhibitora kalikreiny podawanego we wstrzyknieciu podskornym, zatwierdzonego do samodzielnego podania. Produkt leczniczy zarejestrowany przez FDA
i EMA ze wskazaniami w leczeniu zapobiegawczym napadom HAE u pacjentéw powyzej 12 roku zycia.

Takie same jak w przypadku HAE-I.

Badania w toku. Opublikowane opisy przypadkéw wskazujg ha odpowiedz na leczenie HAE zatwierdzone przez FDA.

Rozpoznanie i leczenie pierwotnej choroby limfoproliferacyjnej zwykle likwiduje podstawowq przyczyne obrzeku. Leki antyfibrynolityczne, takie
jak kwas traneksamowy i kwas epsilon-aminokapronowy, w celu mozliwego zapobiegania epizodom choroby. Terapia androgenowa moze
by€ pomocna.

Leki antyfibrynolityczne, takie jak kwas traneksamowy i kwas epsilon-aminokapronowy, w celu mozliwego zapobiegania. Mozliwe, ze dobre
wyniki moze zapewnia¢ leczenie immunosupresyjne.

W pierwszym rzedzie leki przeciwhistaminowe. DHEA. 1-tyroksyna na zaburzenie czynnosci tarczycy. Leczenie prednizonem.

Leki antyfibrynolityczne, takie jak kwas traneksamowy i kwas epsilon-aminokapronowy.

Unikaé substanciji lub zachowania wywotujgcego reakcje alergiczng. Leki przeciwhistaminowe. Adrenalina (epinefryna), takze w strzykawce
automatycznej (do samodzielnego podawania) w sytuaciji zagrozenia.

Zawieszenie stosowania lub zmiana leku

ZRZECZENIE SIE ODPOWIEDZIALNOSCI: Informacje, w tym takze opinie i zalecenia, zawarte w tym dokumencie przeznaczone sg wytgcznie do celéw edukacyjnych. Nie zastepujq one porady
medycznej, diagnozy ani leczenia. Nikt nie powinien podejmowac¢ dziatan na podstawie jakichkolwiek informaciji zawartych w tym dokumencie, bez uprzedniego uzyskania porady od
wykwalifikowanego lekarza. Informacje pochodzgce z Internetu, niezaleznie od tego jak doktadne lub adekwatne, nie mogq zastgpowaé kompetentnej opieki medycznej.

* Pacjenci, u ktérych wystepujqg nawet najlzejsze objawy obrzeku gardta muszq zostaé poddani niezwtocznemu leczeniu, aby nie dopusci¢ do niedroznosci drég oddechowych. Pi-
S$miennictwo medyczne i doswiadczenie lekarskie wskazujq, ze kortykosteroidy, leki przeciwhistaminowe i epinefryna nie sq skuteczne w leczeniu obrzeku naczynioruchowego spowo-
dowanego niedoborem inhibitora Cl1. Jednakze, w niedawno opublikowanym badaniu odnotowano pomysiny wynik zastosowania wziewnej epinefryny w celu zapobiezenia catkowitej
niedroznosci drég oddechowych. UWAGI: Obecno$¢ pokrzywki zwigzanej z obrzekiem naczynioruchowym zwykle wskazuje na rozpoznani inne, niz HAE lub AAE.



