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Steceni angioedem kao uzrok akutnog abdomena — prikaz slucaja

Acquired angioedema as the cause for acute abdomena — case view

Ivo Klarin, Mate Kozié, Dario Nakié, Danijela Santini-DusSevié¢*

Sazetak

Prikazana je 51-godiSnja bolesnica sa ste€enim angioedemom — abdominalni tip, bez dokazane
pridruZene bolesti. Terapija androgenom Danazol dala je dobar klinicki odgovor, uz popravljanja vrijednosti
C4 komponente komplementa. Potrebno je daljnje pracenje zbog eventulne nemanifestne pridruZene bolesti.

Kljuéne rijeci: steceni angioedem, akutni abdomen

Summary

A 51-year-old patient is shown with acquired angioedema — abdominal type, without approved associated
illness. Androgen Danazol therapy provided a good clinical response along with the management of C4
component complement values. Further follow-up is needed for eventual non-manifestation of associated

illness.
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Uvod

Inhibitor Cl-esteraze je inhibitor plazmatskih
proteaza. Manjak C1 inhibitora dovodi do spontane
aktivacije sustava komplementa, oslobadanja vazo-
aktivnih tvari i izazivanja lokalnog edema. Klinicki se
manifestira epizodama lokaliziranih otoka lica, trupa i
udova, te probavnog i respiratornog sustava. Poreme-
éaji C1 inhibitora dijele se u dvije grupe:'

1. hereditarni angioedem, s mutacijom Cl1

inhibitor gena

2. ste€eni angioedem, bez mutacije gena.

Steceni angioedem se najceS¢e javlja uz neke
druge bolesti: 35% uz limfoproliferativne bolesti,
30% monoklonalne gamapatije, 6% uz druge zlo-
¢udne bolesti, te 8% uz autoimune bolesti. Kod 15%
pacijenata sa steCenim angioedemom nije nadena
pridruZzena bolest, te su potrebni redoviti screening
pregledi.’

Dijagnoza se temelji na klini¢kim i labora-
torijskim kriterijima. Klini¢ki su kriteriji potkoZni
angioedem, bez urtkarije ili svrbeZa, napadi abdomi-
nalnih bolova, bez organske podloge, ili ponavljajuci
edemi larinksa. Bolest se potvrduje sniZzenom razinom
C4 komponente komplementa, posebno u akutnoj
ataci, odnosno sniZenom razinom inhibitora C1 este-
raze; < 50% normale.**
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U lijecenju bolesti upotrebljavaju se inhibitori
fibrinolize (e-aminokapronska i traneksamicna kise-
lina) ili androgeni — danazol.>® U akutnim se stanjima
koriste preparati inhibitora Cl-esteraze dobiveni iz
svjeZe ljudske plazme. Nedostaci su im visoka cijena i

kratko t 1, u plazmi.7'9

Prikaz slucaja

Bolesnica stara 51 godinu, lije¢i se zbog
Alzeheimerove bolesti, u viSe navrata hospitalizirana
zbog recidiviraju¢ih abdominalnih bolova, uz pojavu
manje koli¢ine ascitesa. U€injena je osnovna labora-
torijska i radioloSka obradu (RTG abdomena nativno,
UZV abdomena, MSCT abdomena), nadene su
zadebljane vijuge crijeva (Slika 1), uz manju koli¢inu
ascitesa (Slika 2). Ascites je punktiran pod kontrolom
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UZV-a, karakteristika je eksudata, nije nadeno
malignih stanica. Napravljena je 1 eksplorativna
laparotomija, ali nije pronaden uzrok tegobama. Kao
slucajan nalaz pronaden je i manji tumor mokraénog
mjehura, koji je i cistoskopski operiran (PHD -
papilarni karcinom in situ). Postavljena je sumnja na
imunolosku etiologiju bolova, te je bolesnica prim-
ljena na Interni odjel radi proSirenja obrade.
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Slika 1. MSCT abdomena
Figure 1. Abdominal MSCT
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Slika 2. UZV abdomena
Figure 2. Abdominal US

Ucinjenim laboratorijskim nalazima postavljena
je sumnja na antifosfolipidni sindrom (poviSeni
D-dimeri — 1022; kontrolni 292), koji je iskljuc¢en
urednim vrijednostima LAC i LA1. U sljedecoj ataci
bolova odredene su vrijednosti C3 i C4 komponente
komplementa, zbog izrazito sniZzenog C4 (0,02) posta-
vljena je sumnja na ste¢eni angioedem (abdominalni
tip), $to je potvrdeno niskom vrijednosti inhibitora C1
esteraze (0,12 g/L)). Zapocelo se s terapijom dana-
zolom, uz dobar klinicki odgovor i popravljanje
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vrijednosti C4 komponente komplementa (0,18). Nije
bilo novih ataka bolova. Za sada nije pronadena
"pridruZena" bolest (osim manjeg tumora mokraénog
mjehura, koji je cistoskopski reseciran), te ¢e biti
potrebne redovite godi$nje kontrole (KKS, proteino-
gram, rtg srca i plu¢a, UZV abdomena).

Rasprava

Deficit inhibitora C1 esteraze je rijedak poreme-
¢aj, a javlja se u 2 oblika: hereditarni s mutacijom
gena za Cl1 inhibitor i steeni gdje je oSte¢ena njegova
funkcija. Manifestira se angioedemima koZe i sluz-
nice gornjeg respiratornog i/ili probavnog sustava,
bez urtikarije ili svrbeZa. Kod naSe bolesnice radilo se
o rekurentnim, neobjaSnjivim abdominalnim bolo-
vima koji su spontano popustali. Nije nadeno meha-
nickog uzroka smetnji pasaze, te je odredena
vrijednost C4 komponente komplementa koja je bila
izrazito niska.U svrhu potvrde dijagnoze odreduje se
vrijednost (i funkcija) C1 inhibitora prije pocetka
terapije.'”'* PoZeljno je vrijednosti komplementa
odrediti u dva navrata u razmaku od barem mjesec
dana. Ucinjenom obradom kod naSe bolesnice nismo
nasli pridruZzenu bolest. Obzirom da 85% bolesnika sa
steCenim angioedemom ima neku limfoproliferativnu
bolest, potrebne su godi$nje kontrole, jer pridruZzene
bolesti ne moraju biti manifestne pri samoj pojavi
bolesti.” Naga bolesnica nije imala ataka bolova, niti
joj se razvila pridruZena bolest tijekom petogodisSnjeg
pracenja.

Razlikujemo profilaktiéno lijeCenje i lijecenje
akutnih epizoda. U profilakti€éne svrhe do sada su
najéesée koristeni androgeni: stanazol i danazol.”®
Uspjeh lijeenja mjeri se izostankom ataka bolova te
porastom koncentracije C4 komponente komple-
menta. U lijeCenju akutnih epizoda koriSteni su
proc¢iSéeni preparat C1 inhibitora iz svjeZe ljudske
plazme ili svieza smrznuta plazma.”® U posljednje
vrijeme postizu se vrlo dobri rezultati lijeCenjem
rekombinantnim C1 inhibitorom, inhibitorom kalikre-
ina (Ecallantide) i inhibitorom bradikinina (Icati-
bant)."*'"* Nedostatak im je nedostupnost zbog visoke
cijene.
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