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Herediter Anjiyoodemli Hastaya Anestezi Yaklagimi
Anaesthetic Management of a Patient with Hereditary Angioedema
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Herediter anjiyosdem (HAO) Cl esteraz inhibitor eksikligine
bagli olarak gelisen otozomal dominant gecis gdsteren nadir bir
hastalikur. Anjiyoddem klinik olarak en sik iist ekstremiteler, yiiz,
boyun ve larinksi tutar. Larinks 6demine bagli asfiksi en sik 6liim
sebebidir. Ataklari travma, stres, enfeksiyon, hormon diizeylerinde
dalgalanmalar gibi pek ¢ok fakedr tetikler. Tedavisinde C1 este-
raz inhibitér konsantreleri, taze donmusg plazma (TDP), andro-
jen steroidler, kinin yolag: inhibitérleri ve antifibrinolitikler kul-
lanilabilir. Bu olgu sunumunda laminektomi cerrahisi yapilacak
herediter anjiyoddemli bir hastaya uygulanan anestezi yaklagimi
sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Herediter anjiyoddem, C1 esteraz inhibitsr,
laminektomi

Girig

Hereditary angioedema (HAE) is a rare autosomal dominant dis-
order caused by reduced activity of the C1 esterase inhibitor. Clin-
ically, angioedema most often involves the upper extremities, face,
neck and larynx. The most common cause of death is asphyxia
related to laryngeal oedema. Attacks are triggered by many fac-
tors such as trauma, stress, infections and hormonal fluctuations.
C1 esterase inhibitor concentrates, fresh frozen plasma (FFP),
androgen steroids, quinine pathway inhibitors and antifibrinolyt-
ics can be used as treatment. In this case report, the anaesthetic
management of a patient with hereditary angioedema undergoing
laminectomy surgery is reported.

Key Words: Hereditary angioedema, Cl esterase inhibitor,
laminectomy

cak hayat tehdit eden komplikasyonlarla seyredebilir. En sik griilen belirti agrisiz, kasintisiz sislik ve nefes almada

l l erediter anjiyoddem (HAQ), C1 esteraz inhibitor eksikligine bagli gelisen kalitsal bir hastaliktir. Nadir goriiliir an-

giicliikeiir. Tetikleyici fakeorler icinde ilk sirada travma yer alir. Tedavisinde C1 esteraz inhibitérleri, taze donmug
plazma (TDP), androjen steroidler, kinin yolag: inhibitérleri ve antifibrinolitikler kullanilabilir.

Olgu Sunumu

Beyin cerrahisi poliklinigine bel ve bacak agrisi sikayeti ile bagvuran, 46 yasinda kadin hastanin manyetik rezonans ince-
lemesinde L-S| ekstrude disk herniasyonu ve sol sinir kokiine bast tespit edilerek laminektomi operasyonu planlanmistir.

Preoperatif sorgulamasinda ¢ocuklugundan bu yana viicudunda ataklar halinde agrisiz sislikler oldugu ve bunlarin antihis-
kargilagiimadigy, 5 y1l 6nce karin agrisi ve yiiziinde sislik nedeniyle bagvurdugu hastanemizde yapilan tetkiklerinde C3: 0,859
gL' (0,165-0,380 g L"), C4< 0,079 g L (0,165-0,380 g L '), C1 esteraz: 0,67 g L! (0,15-0,35 g L), C1 esteraz etkinligi-
nin %15 (%70-130) bulunmasi iizerine HAO tanist konarak danazol (Danasin, Kogak Farma, Tiirkiye) tedavisi baslanildigt
ogrenildi. Iki kez dis gekimi sonrasinda dil ve dudaklarda sislik nedeniyle yogun bakim iinitesinde takip edildigi, ozellikle
travma ve stres sonrast gelisen akut ataklarinda TDP uygulandii 6grenildi. Ayn: sikayetlerle babasini kaybettigi, amca, am-
casinin kizi, 1 erkek ve 4 kiz kardesinde de HAO oldugu belirlendi.

Ameliyat dncesi rutin laboratuvar tetkiklerinde anormal bir bulguya rastlanmadi. Operasyonda genel ve rejyonal anestezi
uygulanabilecegi ve olasi komplikasyonlar hastaya anlatildi. Olgumuzun tercihi dogrultusunda genel anestezi uygulanmasi-
na karar verildi. Immiinoloji béliimiiniin nerisiyle operasyondan 1 saat 6nce C1 esteraz inhibitorii, girisim sirasinda gerek
duyulursa da TDP verilmesi planland.
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Ameliyathanede onam alindiktan sonra, rutin monitdrizas-
yon (elektrokardiyografi, periferik oksijen satiirasyonu) uygu-
land:. Sag kolda 2-3 giin 8ncesinde olusan sisligin gozlenmesi
lizerine kan basinci mangonunun bastya neden olabilecegi
distiniilerek, diger koldan invazif arter kateterizasyonu ya-
pildi. Anestezi indiiksiyonu icin propofol (1,5 mg kg?) ve
rokuronyum (0,6 mg kg') kullanildi. Yiiz maskesi yiize basi
olusturmayacak sekilde uygulanarak olgu ventile edildi. En-
tilbasyon 7,5 numara endotrakeal spiralli tiip kullanilarak
nazik bir sekilde gerceklestirildi. Tiipiin pilot balonu kaga-
g1 engelleyen en diisiik basing ile sigirildi. Anestezi idamesi
O,-N,O ve izofluran (%0,8-1) ile saglandi. Prone pozisyonu
verilirken ekstremiteler ve yiiz gibi bastya maruz kalan yerler
silikon yastiklarla desteklendi. Girisim sirasinda hastanin po-
zisyonu sik sik kontrol edilerek basi travmast en aza indirgen-
meye caligildi. Postoperatif analjezi igin tramadol (100 mg,
iv) yapildi. Cerrahi bitiminde, rekiirarizasyon sonrasi spontan
eforu yeterli olan hasta itkinmadan ekstiibe edildi. Postopera-
tif takip amacli yogun bakim iinitesine ¢ikarilan olgu ikinci
giin servise alind1.

Tartisma

Herediter anjiyoddem, C1 esteraz inhibitor eksikligine bagls,
nadir goriilen otozomal dominant bir hastaliktir (1, 2). Genel-
likle okul ¢aginda bulgu verir ve hormon dalgalanmalarindan
etkilenir. Androjenler genellikle C1 esteraz inhibitor tiretimi-
ni stimiile ettigi icin erkeklerde daha hafif seyreder (3). En sik
goriilen semptomu agrisiz, kasinusiz sisliktir. Cilt lezyonlar
genellikle 2-5 giin siirer ve 6ncesinde karincalanma hissi, eri-
tema marginatum gibi prodromal belirtiler gozlenebilir. Ol-
gumuz atak dncesinde prodromal belirtiler tanimlamamuistir.
Erigkin hastalarin yaklagtk %50%sinde tekrarlayan cilt demi,
karin agrist ve larinks 6demi bulunur (4). Larinks 6demine
bagli 6liim, %25-30 oraninda goriiliir. Plevra effiizyonu, lo-
kal beyin 6demi, akciger 6demi gibi nadir klinik tablolar da
gozlenebilir (5-7). Ataklar stres, basing, travma, hormonlar,
gebelik, ACE inhibitérleri, alkol alimi, enfeksiyon ile tetik-
lenebildigi gibi, spontan olarak da baglayabilir. Patogenezde
rol oynayan anahtar mediyator bradikinindir (8). Siddetli
ataklar sirasinda sivinin ekstravaskiiler alanda sekestre olma-
styla hipotansiyon gelisebilir. C1 inhibitér eksikliginde klasik
kompleman yolu ve diger yollar kontrolsiiz olarak aktive olur.
Tarama testi olarak bakilan C4 diizeyi ataklar esnasinda azalir,
diger dénemlerde normal olabilir, ancak atak siddeti ile kore-
lasyonu yoktur. C3 diizeyi ise normaldir. Olgumuzda da atak
sirasinda C4 diizeyi diisitk, C3 diizeyi normal bulunmustur.
Tani i¢in bir ana kriter ve bir laboratuvar kriteri yeterlidir
(Tablo 1). Hastaligin klinik siniflamasinda ise C1 inhibitor
diizeyi rol oynar (Tablo 2). C1 inhibitér diizeyinin normal
(0,67 gr'l), etkinliginin diisitk (%15) olmast nedeniyle has-
tamiz tip Il HAO olarak kabul edilmistir.

Tedavide 3 temel amag vardir: 1) Akut atak tedavisi, 2) Uzun
stireli profilaksi, 3)Kisa siireli profilaksi ile cerrahi girisim gibi
riskin arttgr dénemlerde ataklarin onlenmesi. En 6nemli

Tablo 1. C1 inhibitor eksikligine bagl anjiyoddem tant
kriterleri

Klinik kriterler
Major

(1) Siklikla 12 saatten daha uzun siiren major iirtikeryal dokiintii
olmaksizin tekrarlayici, kendi kendini sinirlayan noninflamatuar
subkutandz anjiyoddem

(2) Organik bir etyolojiye bagli olmayan, kendi kendine iyilesen, siklikla
tekrarlayan ve genellikle 6 saatten uzun siiren karin agrist

(3) Tekrarlayici larinks 6demi

Minor

(1) Aile hikayesi

Laboratuar kriterleri

(1) 1lk 1 yastan sonra bakilan C1 esteraz inhibitor diizeylerinin en az iki
kez normalin %50’si olmast

(2) 1lk 1 yastan sonra bakilan C1 esteraz inhibitor fonksiyon diizeylerinin
en az iki kez normalin %50’si olmast

(3) Protein sentezi ve/veya fonksiyonunu degistiren C1 inhibitor gen
mutasyonu

I Tablo 2. Herediter anjiyoddem klinik tipleri

Cl1 esteraz C1 esteraz

inhibitor diizeyi inhibitér fonksiyonu Sikhik
Tip1 Diisiik Diisiik %80-85
Tip2 Normal Diisiik %10-15
Tip 3 Normal Normal %0-10

adim tetikleyici faktdrlerin (stres, travma, enfeksiyon) kont-
roliidiir. Hastaliga ozel bir diyet bulunmamaktadir. Solunum
yolu tutulumunda hava yolu agikligi mutlaka saglanmalidir.

[lag tedavisi; C1 esteraz inhibitérleri, TDP kinin yolag: in-
hibitorleri, antifibrinolitik ajanlar, androjen steroidler ve
spazmolitik preparatlar icermektedir. C1 esteraz inhibitorleri
akut ataklarin tedavisinde ve kisa siireli profilaksi (dis ¢ekimi
ve cerrahi 6ncesi gibi) en sik kullanilan ajanlardir. Insan plaz-
masindan elde edilir, yart dmrii 64 saattir. Intravensz veril-
mesini takiben semptomlar bir saat icinde gerilemeye baglar.
Bu ajanin temin edilemedigi durumlarda TDP (10 mL kg)
verilmesi de etkin bir tedavi segenegidir (9-11). Hastamiza
girisimden 1 saat 6nce C1 esteraz inhibitor 2x500 iinite (Ce-
tor, Centurion Pharma, Hollanda) yapilmis ve ameliyatta
TDP’ye gereksinim duyulmamugtr. C1 esteraz inhibitérlerd,
yan etkilerini (anaflaktoid reaksiyon, kizariklik, ates, bas agri-
s1, yorgunluk) onlemek i¢in oda sicakligina getirdikten sonra
en kisa siirede ve yavas (1 mL dk') uygulanmalidir. Olgu-
muzda Cetor’a bagli yan etki gzlenmemistir. Uzun dénem
profilaksi i¢in siklikla androjen steroidler (Danazol) kullanil-
maktadir, atak sikligini ve siddetini azalur. Tedaviye yiiksek
doz (400-600 mg giin™) ile baglanir, cevaba gore doz azaluilir.
Kisa dénem profilaksi i¢in cerrahi iglemden 1 hafta 6nce de
(600 mg giin) baglanabilir (12). Olgumuz diizenli olarak da-
nazol (1x200 mg) kullanmaktayd..



Herediter anjiyoédem tanili hastalarin ameliyat 6ncesi takibi
oldukea 6nem tagimaktadir. Anjiyoddem gelisme riski ve ha-
yau tehdit eden larinks 6demi nedeniyle, dzellikle dental gi-
risimler, endotrakeal entiibasyon, endoskopi éncesinde preo-
peratif tedavi onerilmektedir. Rejyonal veya genel anestezinin
tstiinligii ile ilgili literatiirde kesin bir veri bulunamamigtir
(13-15). Cerrahi sirasinda ataklarin en fazla sebebi bastya bag-
It travmalar ve strestir. Hem hastanin koopere olmast hem de
ozellikle ekstremite ve yiiziin pozisyonunu degistirilebilmesi
nedeniyle, bastya bagli komplikasyonlar rejyonal anestezide
daha az olabilir. Ancak bu durumda da olast bir hastaya ait
sorunda (hemodinaminin bozulmasi, hava yolu obstriiksiyo-
nu, olgunun uzamas: gibi) anestezi yonetimi giiclesmektedir.
Olgumuzda hastanin pozisyonundan dolay: genel anestezi ter-
cih edilerek, anestezi uygulamas sirasinda yiiz maskesinin fazla
bast yapmamasina, endotrakeal entiibasyonun nazik bir gekilde
uygulanmasina, uygun boyutta tiip kullanilmasina ve tiip pilot
balonunun gereginden fazla sisirilmemesine dikkat edilmistir.
Pozisyon verilirken 6zellikle bast altinda kalan bélgeler (burun,
gdz cevresi, ekstremiteler) silikon yastiklarla desteklenmistir.
Ameliyat sonrasinda ise yeterli spontan solunum gézlendikten
sonra sorunsuz bir gekilde ekstiibasyon yapilmistir.

Sonug

Herediter anjiyoddem olgulari, anestezi agisindan yakin takip
gerektiren olgulardir. Giintimiizde segilecek anestezi ydntemi
ve anestetik ajanlarla ilgili kesin bir veri bulunmamasina rag-
men, uygulanacak anestezi ydntemi cerrahinin tipine, hasta-
cerrah-anestezist goriislerine gore belirlenmelidir. Etkin ila¢
tedavisi, uygun profilaksi ve yeterli énlemlerin alinmas: ile
sorunsuz peroperatif ve postoperatif ydnetim miimkiindiir.

Hasta Onamu: Yazili hasta onamu bu olguya katlan hastadan alinmigtir.
Hakem degerlendirmesi: Dis bagimsiz.
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