NABYTY OBRZEK NACZYNIORUCHOWY TYPU | (AAE-1)

AAE-Ii Il sq uznawane za bardzo rzadkie; istnieje niewiele zgtoszonych przypadkow.

Kompleksy immunologiczne zwykle zwigzane z pierwotnym zaburzeniem limfoproliferacyjnym niszczg czynno$¢ in-
hibitora C1. Obrzek naczynioruchowy moze by¢ wskaznikiem rozwoju choroby limfoproliferacyjnej, wiec nalezy pod-
kresli¢ wage wczesnego wykrywania.

TYPOWE OBJAWY

Obrzek moze obejmowac konczyny, brzuch, gardto i inne narzqdy. Obrzek drég oddechowych moze zagrazaé zy-
ciu. Obrzek w obrebie brzucha zwykle zwigzany jest z bélem, wymiotami i biegunkq. Objawy zwykle wystepujg we
wczesnym okresie zycia, najczesciej przed osiggnieciem wieku 13 lat, i po pokwitaniu mogq ulega¢ nasileniu. Epizody
choroby mogq mie¢ charakter spontaniczny lub mogq by€ wywotywane urazem fizycznym lub napigciem emocjo-
nalnym.

Objawy zwykle pojawiajq sie w czwartej dekadzie zycia lub p6zniej. Poniewaz nabyty obrzek naczynioruchowy nie
jest zwiqzany z defektem genetycznym, nie wystepuje obcigzony wywiad rodzinny.

UKLAD DOPELNIACZA

Niskie stezenie inhibitora C1 oraz C4. Stezenie Clq jest zwykle obnizone, lecz nie zawsze.

MOZLIWE LECZENIE (PRODUKTY LECZNICZE ZATWIERDZONE PRZEZ FDA I/LUB EMA)*

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

* Pacjenci, u ktérych wystepujq nawet najlzejsze objawy obrzeku gardta muszqg zostaé poddani niezwtocznemu leczeniu, aby nie dopusci¢ do niedroznosci
drég oddechowych. Pismiennictwo medyczne i doswiadczenie lekarskie wskazujg, ze kortykosteroidy, leki przeciwhistaminowe i epinefryna nie sq skuteczne
w leczeniu obrzeku naczynioruchowego spowodowanego niedoborem inhibitora Cl. Jednakze, w niedawno opublikowanym badaniu odnotowano po-
mysiny 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. PIEKNIE
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