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Streszczenie: Wrodzony obrzek naczynioruchowy (HAE) jest rzadkim schorzeniem dziedziczonym w sposéb autosomalny dominujgcy, spowodo-
wanym niedoborem lub upo$ledzeniem funkeji inhibitora C1 esterazy. Charakteryzuje sie wystepowaniem nawracajgcych obrzekéw w obrebie tkanki
podskdrnej i bton Sluzowych bez towarzyszacego Swigdu. Najczestszg lokalizacjg sa: twarz, wargi, koriczyny, narzady ptciowe oraz btona Sluzowa
przewodu pokarmowego i oddechowego. Zajecie uktadu oddechowego bez odpowiednio wezesnie rozpoczetego leczenia moze stanowic zagrozenie
zycia. Ze wzgledu na mato charakterystyczny obraz kliniczny w porownaniu ze schorzeniami przebiegajacymi z obrzekiem na innym tle, HAE moze
stanowic istotny problem diagnostyczny. Wiasciwe postepowanie we wrodzonym obrzeku naczynioruchowym powinno obejmowac profilaktyke
dtugo- i krdtkoterminowg oraz leczenie ostrych epizodow obrzeku.

Abstract: Hereditary angioedema (HAE) is a rare autosomal dominant disorder caused by an inherited deficiency or a dysfunction of C1 esterase
inhibitor. It is characterized by recurrent, nonpruritic subcutaneous or submucosal edema attacks. Most often edema affects the extremities, face,
lips, genitals or gastrointestinal tract. Hereditary angioedema is potentially life-threatening when affect airway leading to asphyxiation. The clinical
picture is similar to that of other forms of angioedema, therefore, misdiagnosis or delayed diagnosis is common. Effective management of hereditary
angioedema must consider long-term prophylaxis, short-term prophylaxis and treatment of acute attacks.

Stowa kluczowe: dziedziczny obrzek naczynioruchowy, niedobdr inhibitora C1 esterazy, leczenie ostrych epizoddw, profilaktyka
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o raz pierwszy obrzek naczynioruchowy (AE)

zostal opisany w 1876 r. przez Johna Lawsa

Miltona jako pokrzywka olbrzymia [1], a dwa-
nascie lat pdzniej William Osler wyrdznit jego postac
wrodzona [2].

Etiopatogeneza

W 1963 r. Donaldson i1 Evans wskazali na nie-
dobor inhibitora C1 esterazy (C1-INH) jako czynnik
etiopatogenetyczny HAE, spowodowany mutacja genu
C1 inhibitora, zlokalizowanego na 11. chromosomie
(11q12-q13) [3]. Dziedziczenie choroby jest autosomal-
nie dominujace, ale u ok. 25% pacjentdéw opisano spon-
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taniczne mutacje [4]. Wyrdznia si¢ dwa typy HAE.
Typ I, zwiazany z catkowitym niedoborem CI-INH,
jest najczestsza postacia choroby (85% przypadkow).
W typie II (ok. 15% chorych) obserwuje si¢ zmniej-
szong aktywno$¢ inhibitora C1 esterazy przy jego
prawidtowym stezeniu [5]. C1-INH jest biatkiem oso-
czowym zbudowanym z 478 aminokwasow o tacznej
masie 105 kD, wytwarzanym w watrobie i przez mono-
i megakariocyty [2]. C1-INH zapobiega spontanicznej
aktywacji klasycznej drogi dopetniacza poprzez hamo-
wanie proteazy serynowej. Wplywa ponadto na akty-
wacje¢ kalikreiny i plazminy w uktadzie fibrynolitycz-
nym, a takze czynnika XI w uktadzie krzepnigcia i zak-
tywowanego czynnika XIla. Niedobor lub uposledze-
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nie funkcji C1-INH prowadzi do nadmiernej syntezy
kininopodobnego fragmentu C2b komplementu oraz
bradykininy [6]. Powoduje to powstanie obrzgku na
skutek zwigkszenia przepuszczalno$ci podskornych
i podsluzowkowych naczyn kapilarnych i postkapilar-
nych [3, 6, 7]. W obu odmianach HAE obserwuje si¢
takze obnizone st¢zenie sktadowej C4 dopelniacza [8].

W 2000 r. Bork i wsp. opisali typ IIIl HAE wy-
stepujacy u kobiet, charakteryzujacy si¢ prawidlowym
stezeniem 1 aktywnos$cig osoczowa C1-INH oraz pra-
widlowym poziomem skladowej C4 dopehiacza [9].
Jego patomechanizm pozostaje nieznany. Podejrzewa
si¢ zwigzek tej postaci choroby z mutacja w obrebie
genu kodujacego czynnik XII ukladu krzepnigcia
(czynnik Hagemana) [10] i zaburzeniami gospodarki
estrogenow [11].

Obraz kliniczny

Choroba wystepuje z czestoscig ok. 1/50000
0sob niezaleznie od pochodzenia etnicznego i pici
[8]. Zwykle rozpoczyna si¢ w dziecinstwie lub
w okresie pokwitania, ale moze si¢ pojawi¢ rowniez
po 70., a nawet po 80. roku zycia [12]. Obrazy kli-
niczne typu I i Il HAE sg zblizone. Wystepuja niebo-
lesne, pozbawione $wiadu i towarzyszacej pokrzywki
obrzeki naczynioruchowe, najczgsciej umiejscowione
w obrebie twarzy, warg, konczyn i narzadow picio-
wych. Obserwuje si¢ zarowno zmiany pojedyncze,
stopniowo narastajgce, jak i liczne ogniska obecne od
poczatku choroby [13]. Czgstos¢ wystgpowania obrze-
kéw jest bardzo zréznicowana i waha si¢ od jednego
w roku do kilku epizodow w ciagu tygodnia [14]. Wy-
stepuja takze roznie diugie, czasem wieloletnie okresy
bezobjawowe [8, 15].

Rozwoj zmian skérnych poprzedzajg niekiedy
objawy zwiastujace, takie jak: uczucie Igku, niepoko-
ju, wyczerpania oraz mrowienia/dretwienia w obrebie
okolicy zajetej nastgpnie obrzgkiem. U 25% chorych
rozwija si¢ przejSciowy rumien brzezny [16]. Leki
przeciwhistaminowe i glikokortykosteroidy sg niesku-
teczne.

U 70-80% pacjentow obrzegki obejmuja btong
Sluzowg przewodu pokarmowego, co wywotuje
epizody silnych dolegliwosci bolowych, imitujacych
objawy ,,ostrego brzucha”, czgsto z towarzyszacymi
biegunka i wymiotami. Niejednokrotnie sa one przy-
czyna wykonywania zbytecznej laparotomii zwiadow-
czej lub apendektomii [8]. Objawy brzuszne moga wy-
stapi¢ nagle, bez towarzyszacych obrzekow skornych,
1 by¢ jedynym objawem choroby. U 50% chorych,
glownie u tych, u ktorych zmiany skoérne dotycza
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twarzy, wystepuje obrzek krtani [17]. Moze by¢ on
przyczyng ostrej niewydolnos$ci oddechowej i zgonu
[18], bez wiasciwie podjetego leczenia $miertelnosé
w tej grupie HAE wynosi nawet 30% [14].

Przebieg kliniczny typu III HAE jest nieco ta-
godniejszy. Czgsciej obserwuje si¢ dluzsze okresy
remisji lub catkowicie asymptomatyczny przebieg,
nie wystepuje poprzedzajacy rumien brzezny. Zmiany
dotycza zwykle jedynie twarzy i jezyka, rzadko zajcte
sa inne uktady [19].

Potencjalnymi czynnikami wyzwalajacymi HAE
moga byé¢: stres, zakazenia lub infekcje, urazy (akty-
wacja czynnika Hagemana), zabiegi chirurgiczne, sto-
matologiczne, wysitek fizyczny. Do nasilenia objawow
dochodzi podczas ciazy, po okresie pokwitania, a takze
w trakcie stosowania doustnej antykoncepcji lub za-
stepczej terapii hormonalnej, co potwierdza udziat es-
trogenéw w rozwoju choroby [9].

Wrodzony obrzek naczynioruchowy jest scho-
rzeniem znacznie obnizajacym jako$¢ zycia pacjen-
tow. Nagle ataki przyczyniaja si¢ do czestej absencji
zawodowej, a u ok. 42% pacjentow z HAE wywoluja
objawy depresji [20]. Nie bez znaczenia pozostaje fakt,
iz w tej grupie chorych czas od wystapienia pierwszych
objawow do ustalenia wlasciwej diagnozy i rozpocze-
cia skutecznego leczenia waha si¢ od 8 do 22 lat [21].

Rozpoznanie

Rozpoznanie wrodzonego obrzgku naczynioru-
chowego opiera si¢ na badaniu podmiotowym, przed-
miotowym i wynikach badan laboratoryjnych. W roz-
poznaniu réznicowym nalezy uwzgledni¢ nabyte po-
stacie obrzgku naczynioruchowego: AAE typu I i II,
AE na podtozu alergicznym lub indukowany inhibito-
rami angiotensyny oraz przewlekly idiopatyczny AE
(tab. 1). Nalezy takze pamigtaé, ze obrzek naczynio-
ruchowy jest jednym z trzech objawdw zespotu Mel-
kerssona—Rosenthala (obrzek warg, jezyk pobruzdowa-
ny, porazenie nerwu twarzowego). Moze by¢ rdwniez
mylnie rozpoznawany jako obrzek w przebiegu zapale-
nia skérno-migsniowego, zespotu zyly glownej gornej
lub obrzgk wywotany miejscowymi, kontaktowymi re-
akcjami toksycznymi [18].

W diagnostyce laboratoryjnej przy podejrzeniu
wrodzonego obrzgku naczynioruchowego w pierwszej
kolejno$ci oznacza si¢ stgzenie sktadowej C4 dopetnia-
cza, ktore w typie I i Il HAE jest obnizone [5]. Wynika
ono z wyczerpania zasoboéw sktadowych dopetiacza
przy nadmiernej aktywacji uktadu wobec braku funkcji
hamujacej C1-INH. Obnizenie to wystepuje u wszyst-
kich pacjentdow w okresie zmian czynnych, jak réwniez
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Tabela 1. Diagnostyka roznicowa HAE wg [22].

Typ.ohrzgku e Cechy | Badania laboratoryjne
czynioruchowego
Wrodzony obrzgk naczynioruchowy
Typ | HAE W 80-85% wrodzona choroba autosomalnie dominujaca, dodatni wywiad rodzinny, Stezenie G4 obnizone
pierwsze objawy w 2. dekadzie zycia; obrzek obejmujacy gtdwnie koriczyny, mozliwos$¢ Stezenie G1-INH obnizone
zajecia uktadu pokarmowego, oddechowego wraz z obrzgkiem krtani; pokrzywka nie- Stezenie C1q w normie
obecna, brak reakcji na leki przeciwhistaminowe i glikokortykosteroidy
Typ I HAE 15-20% przypadkéw HAE; Stezenie G4 obnizone, stezenie
Klinicznie jak typ | C1-INH w normie, ale upo$ledzona
funkcja, stezenie C1q w normie
Typ Il HAE Nawracajacy w populacii kobiet; klinicznie jak typ | i II; etiologia nieznana, by¢ moze Stezenie G4 w normie, stezenie
udziat atypowej ekspresji genu dla czynnika XII uktadu krzepnigcia prowadzi do wzrostu C1-INH w normie, zaburzona
stezenia bradykininy ekspresja czynnika Hagemana
Nabyty obrzek naczynioruchowy
Typ | (AAE) Zwigzany z chorobami limfoproliferacyjnymi z komérek B; wywiad rodzinny negatywny; Stezenie G1-INH/C4, C1/C4, C1q
pojawia sig pdzniej (zwykle w 4. dekadzie zycia); objawy kliniczne podobne jak przy HAE | obnizone
Typ Il (AAE) Autoprzeciwciata produkowane przeciwko C1-INH (gtéwnie w klasie IgG); wywiad Stezenie G1-INH, C4, C1q obnizone
rodzinny negatywny, wystepuje pdzniej (gtdwnie w 4. dekadzie Zycia); objawy podobne
jak przy HAE
Obrzek na tle Bardzo czesta postac obrzeku naczynioruchowego wywotana przez czynniki prowoku- Stezenie G4, G1-INH i C1q w nor-
alergicznym jace (np. zywnosc¢, chemikalia, leki, jad owaddow); obrzek obejmuije najczesciej twarz lub mie, niekiedy catkowite stezenie IgE
gardto; moze wspétistnie¢ pokrzywka podwyzszone, swoiste IgE obecne
Obrzgk indu- Wystepuje w ok. 8% przypadkdw obrzgku; objawy zwykle pojawiajg sie w ciagu Stezenie G4, C1-INH i C1q
kowany lekami pierwszego tygodnia przyjmowania lekow z grupy inhibitorow angiotensyny, ale reakcja W normie
z grupy inhibitoréw | moze by¢ op6zniona; obrzgk obejmuje rézne okolice — czgsto drogi oddechowe i jezyk,
angiotensyny pokrzywka mozliwa, ale rzadka; brak reakcji na leki antyhistaminowe
Przewlekty idio- Przyczyna nieznana; objawy utrzymujg sie przewlekle; moze wystapic w kazdym wieku; Stezenie G4, G1-INH i C1q
patyczny obrzek obrzgk mozliwy w kazdej okolicy — obejmuje gtwnie twarz i wargi, zwykle z towarzysza- | w normie
naczynioruchowy cg pokrzywka

w 90% przypadkoéw w okresie bezobjawowym. Dlatego
tez przy prawidtowym poziomie C4 w okresie remisji
zmian skornych jego oceng nalezy powtdrzy¢, kiedy
wystapi obrzegk [22]. Prawidtowe stezenie C4 w trakcie
ataku obrzeku wyklucza rozpoznanie HAE typu I 1 II.
Jesli poziom C4 jest obnizony, nalezy oznaczy¢ stgze-
nie i aktywno$¢ inhibitora C1. Stgzenie to nalezy badac
dwukrotnie, w okresie bezobjawowym i zmian czyn-
nych. Diagnostyke pediatryczng HAE prowadzi si¢
u pacjentow powyzej 1. r.z. ze wzgledu na brak Scisle
ustalonych norm laboratoryjnych oraz mozliwo$¢ otrzy-
mania wynikow fatszywie dodatnich u bardzo matych
dzieci [8]. Jezeli zardwno stgzenie C4, jak i C1-INH jest
ponizej normy, nalezy podejrzewac typ I HAE. Z kolei
przy obnizonej wartosci C4, ale prawidlowym stezeniu
CI1-INH, nalezy wykona¢ oznaczenie aktywnosci inhi-
bitora Cl1. Jesli jest ona ponizej normy, nalezy rozpo-
zna¢ typ Il HAE [12]. Typ III choroby charakteryzuje
si¢ prawidfowymi warto$ciami ww. parametrow przy
nieprawidtowej ekspresji czynnika Hagemana (tab. 1).

K. tukowska-Smorawska, Z. Samochocki: Wrodzony obrzek naczynioruchowy

Trudno$ci diagnostyczne HAE moga wynika¢
m.in. z wieloletniego leczenia tagodnych epizodow
wrodzonego obrzgku naczynioruchowego, bez ustale-
nia czynnika rodzinnego, jako lekoopornego obrzeku
na tle alergicznym. Czgsto zastosowanie lekow anty-
histaminowych zbiega si¢ w czasie z samoistnym uste-
powaniem objawéw HAE. Ponadto zblizony obraz kli-
niczny we wszystkich typach HAE nie ufatwia rozpo-
znania. Wystepujacy u 25% pacjentow rumien brzezny
bywa blednie rozpoznawany jako pokrzywka [16, 23].
W przypadku ostrych bolow brzucha bez towarzysza-
cych objawow skornych przy podejrzeniu HAE pacjen-
tom podaje si¢ inhibitor C1, po ktérym dolegliwosci
ustgpuja w ciggu 30-60 min, co potwierdza traftno$¢
diagnozy [24].

Leczenie
Farmakologiczne leczenie wrodzonego obrzeku
naczynioruchowego mozna podzieli¢ na 3 etapy: poste-
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powanie w ostrej fazie oraz profilaktyke dtugo- i krot-
koterminowa. Leki i ich dawkowanie stosowane w wy-
mienionych etapach terapeutycznych przedstawiono
w tabeli 2.

Obecny algorytm postgpowania w ostrym
ataku obrzeku obejmuje podanie koncentratu inhibi-
tora C1 esterazy, ecallantidu lub icatibantu, jako leku
I rzutu [25].

W Polsce stosuje si¢ glownie $wiezo mrozone
osocze (400 ml) lub koncentrat C1-INH. Jakkolwiek
$wiezo mrozone osocze jest skuteczne w ostrej fazie
obrzgku, poniewaz bezposrednio uzupetnia niedobo-
ry CI-IHN, nalezy pamigtac, ze zawiera ono wysoko
skoncentrowane sktadniki dopetniacza oraz prekursory
bradykininy. Dlatego paradoksalniec moze by¢ przy-
czyna nasilenia objawow [26]. Ponadto jest to produkt
krwiopochodny, co moze nies¢ za soba ryzyko prze-
niesienia choréb wirusowych. Natomiast u pacjen-
tow z niewydolnoscig ukladu krazenia zawsze trzeba
rozwazy¢, czy infuzja osocza nie obcigzy nadmiernie
uktadu naczyniowego.

Zaleta inhibitorow CI1 esterazy jest szybkie
dziatanie (30-60 min), wada za§ — droga podania do-
zylnego. Berinert jest preparatem syntetyzowanym na
bazie osocza ludzkiego, ale nie zanotowano przenie-
sienia choréb wirusowych podczas jego stosowania
[12]. Cinryze to wysoko oczyszczony koncentrat inhi-
bitora C1 esterazy [29]. Znalazt zastosowanie nie tylko
w leczeniu ostrej fazy choroby, ale takze w profilakty-

ce dlugo- i krotkoterminowej [28]. Zaleta Ruconestu
jest to, ze nie jest on izolowany z ludzkiego osocza,
przez co unika si¢ ewentualnego ryzyka przeniesienia
chorob, jakie zawsze istnieje przy preparatach krwio-
pochodnych. Niekorzystny jest krotki czas poltrwania
leku w uktadzie krazenia, przez co musi by¢ on poda-
wany w wyzszych dawkach [12].

Stosunkowo nowym preparatem stosowanym
w leczeniu ostrej fazy HAE jest ecallantide (Kalbi-
tor) — wysoce specyficzny inhibitor kalikreiny, hamu-
jacy synteze bradykininy. Otrzymywany jest z kolonii
drozdzy (Pichia pastoris), co eliminuje ryzyko wyste-
pujace w przypadku stosowania preparatow krwiopo-
chodnych. Kolejnym nowym lekiem w leczeniu wro-
dzonego obrzeku naczynioruchowego jest icatibant
(Firazyr) — selektywny antagonista receptora dla bra-
dykininy B2. Jest to syntetyczny dekapeptyd podawa-
ny podskdrnie. Obecnos¢ w czasteczce syntetycznych
aminokwasow powoduje oporno$¢ na rozszczepienie
czasteczki przez enzym konwertujacy angiotensy-
n¢ i karboksypeptydaze, co zwigksza stabilnos$¢ leku
w osoczu [29]. Do objawdéw ubocznych ww. lekow
naleza: ostabienie, béle glowy i migsni, tachykardia,
niezyt nosa, zaburzenia widzenia koloréw oraz dolegli-
wosci zotadkowo-jelitowe [25].

Pacjenci z objawami ze strony przewodu pokar-
mowego w ostrym epizodzie obrzeku moga wymagac
dodatkowo lekow przeciwbdlowych — NLPZ lub nawet
opioidow [8, 18, 30].

Tabela 2. Leki stosowane w ostrych atakach i profilaktyce wrodzonego obrzeku naczynioruchowego wg [35, 36].

Nazwa produktu Wskazania Dawka dla dorostych i droga podawania
Inhibitor C1 esterazy
Pasteryzowany: Berinert stany nagte 20 U/kg (i.v.)

Nanofiltrowany: Cinryze stany nagte/profilaktyka

stany nagte: 1000 U/kg (i.v.), nastgpnie 1000 U/kg, jesli brak efektu
W ciggu 60 min
rutynowo: 1000 U/kg (i.v.) przez 34 dni
przed zabiegami: 1000 U/kg (i.v.) w ciagu 24 h przed zabiegiem

Rekombinowany: Ruconest stany nagte 50 U/kg (i.v.); 4200 U/kg (i.v.) u dorostych o wadze > 84 kg
Selektywny antagonista recep- stany nagte 30 mg (s.c.)

tora dla bradykininy B2

icatibant (Firazyr)

Inhibitor kalikreiny
ecallantide (Kalbitor)

stany nagte

30 mg (s.c.), podawany w 3 iniekcjach po 10 mg

Fibrynolityk
kwas traneksamowy (Exacyl)
kwas aminokapronowy (EACA)

profilaktyka

20-50 mg/kg/24 h (p.0.) w dawkach podzielonych (2-3 razy dziennie)

Antyandrogeny
danazol, stanazol

profilaktyka

100 mg (p.0.) przez 3 dni, do 600 mg/24 h

Swiezo mrozone osocze (FFP) ostry atak obrzeku, ew. profilaktycznie

na 1 h przed duzym zabiegiem

400 ml (i.v.)
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Profilaktyke dtugoterminows zaleca si¢ w przy-
padku czestych i ucigzliwych obrzgkow. Pacjentéw
nalezy kwalifikowa¢ do niej ostroznie ze wzgledu
na dziatania niepozadane lekoéw. Uwaza sig, ze jesli
w okresie 6 miesigcy wystepuje miesigeznie jeden
epizod obrzeku, ktory istotnie utrudnia zycie choremu,
to nalezy rozwazy¢ przewlekle leczenie profilaktycz-
ne [30]. Do stalej terapii powinni by¢ kwalifikowani
przede wszystkim chorzy z ostrymi obrzgkami krtani
oraz z nawracajacymi objawami ,,0strego brzucha”
[31]. Od lat 60. jako ztoty standard w wielu krajach
stosuje si¢ androgeny — danazol lub stanazol [32]. Po
uzyskaniu remisji dawke nalezy stopniowo redukowac
do najmniejszej skutecznej, a nastgpnie podawac an-
drogen co 2-3 dni. Leki te sg przeciwwskazane u dzieci
oraz u kobiet ciezarnych. Do ich dziatan niepozadanych
mozna zaliczy¢ m.in.: wzrost masy ciata, maskuliniza-
cje, zmiany libido, zaburzenia miesigczkowania, wiry-
lizacj¢, hirsutyzm, tradzik, tojotok oraz bdle i zawroty
glowy, niejednokrotnie z towarzyszaca depresjg. Moze
takze dochodzi¢ do wzrostu poziomu enzymow watro-
bowych, cholestazy, zaburzen lipidowych oraz rozwoju
gruczolakow watroby [23]. Dlatego podczas terapii tymi
lekami wazne jest wykonywanie okresowych badan
kontrolnych. Co po6t roku nalezy kontrolowaé poziom
transaminaz oraz CPK. St¢zenie lipidow krwi nalezy
oznaczy¢ przed rozpoczeciem leczenia, nastgpnie po
6 miesigcach i po roku. USG jamy brzusznej powinno
by¢ wykonane na poczatku leczenia i powtarzane co 2
lata lub co roku u pacjentow leczonych androgenami od
ponad 10 lat [8, 32]. W Niemczech, w przeciwienstwie
do innych krajéw europejskich, androgeny nie zostaly
dopuszczone do stosowania w profilaktyce HAE [22].

Kolejng grupa lekow stosowanych w profilakty-
ce dlugoterminowej HAE sa antyfibrynolityki, ktorych
dzialanie terapeutyczne jest mniej efektywne niz andro-
genow. Zalecane sa gtdwnie w przypadku nietolerancji
androgendw, u kobiet w cigzy i u dzieci [33]. Naleza do
nich kwas traneksamowy (Exacyl) i aminokapronowy
(EACA) [15]. W przypadku nieskutecznosci lub ztej to-
lerancji steroidéow anabolicznych i antyfibrynolitykow
w profilaktyce dugotrwalej mozna stosowaé koncentrat
inhibitora C1 esterazy [8].

Przed zabiegami stomatologicznymi i chirur-
gicznymi zaleca si¢ profilaktyke krotkoterminowa.
Wybdr $rodka zalezny jest od stopnia traumatyzacji
zwigzanej z planowanym zabiegiem. Stosuje si¢ przeto-
czenia §wiezo mrozonego osocza, koncentrat inhibitora
C1 lub androgeny [6, 15].

Leczenie I1I typu HAE stanowi istotny problem
terapeutyczny. Tak jak w postaciach z obnizonym ste-
zeniem C1-INH steroidy oraz leki przeciwhistaminowe,
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nawet w duzych dawkach, sg nieskuteczne. Antyfibry-
nolityki takze wydaja si¢ nieskuteczne, a efekt terapeu-
tyczny steroidow anabolicznych pozostaje niejasny.
Kolejng opcja jest koncentrat C1-INH [14]. Nie ma
jednak randomizowanych badan oceniajacych skutecz-
nos$¢ terapii w tym typie obrzeku [19].

W przypadku wrodzonego obrzgku naczynioru-
chowego bardzo istotne jest postgpowanie profilaktycz-
ne. Nalezy poszukiwaé ukrytych ognisk infekcji (np.
zgbopochodnych), ktére moga prowadzi¢ do aktywacji
uktadu dopelniacza, i je leczy¢. Korzystna wydaje si¢
takze eradykacja H. pylori [34]. U pacjentek z niedo-
borem inhibitora C1 esterazy, ze wzgledu na czestsze
wystepowanie atakow po stosowaniu estrogenéw, nie
nalezy stosowa¢ antykoncepcji i hormonalnej terapii za-
stepczej [8, 18]. Niedozwolone jest stosowanie lekow
z grupy inhibitorow konwertazy. W leczeniu nadci-
$nienia jako leki I rzutu zaleca si¢ f-blokery i diurety-
ki. Chorzy na HAE powinni unika¢ drobnych urazow,
sportow kontaktowych oraz spozywania alkoholu.
Stwierdzono zwigzek czgstszego wystepowania epizo-
dow obrzgku w okresach nasilonego stresu, dlatego do
rozwazenia pozostaje stosowanie leczenia profilaktycz-
nego w okresie zwickszonego napigcia nerwowego [8].
Chorzy powinni mie¢ zawsze przy sobie legitymacije
z instrukcja postgpowania w przypadku wystapienia
naglego epizodu obrzgku. Bardzo wazna jest edukacja
zaro6wno samych pacjentow, jak i ich rodzin.

Wrodzony obrzek naczynioruchowy jest rzadka
choroba, aczkolwiek moze stanowié istotny problem
diagnostyczny — nie tylko w praktyce dermatologicznej
i alergologicznej, ale takze laryngologicznej, gineko-
logicznej i chirurgicznej. Brak prawidlowej diagnozy,
tak w ostrej, jak 1 przewleklej fazie schorzenia, stanowi
istotne zagrozenie dla zycia. Stad tez omawianie tej jed-
nostki chorobowej w ramach edukacji podyplomowe;j

wydaje si¢ przydatne. .
F
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