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Hereditarni angioedem (HAE) je rijedak nasljedni, zivotno ugrozavajuéi poremecaj, koji se prezentira
nepredvidivim napadajima bolnih ponavljaju¢ih edema. Iako neizljeCivo stanje, danas se zahvaljujuci
lijekovima, moZe osigurati relativno normalan zivot njime pogodenih bolesnika. Obiljezavaju ga ponavljajuci
akutni napadaji edema koji zahvaca kozu i mukozne membrane. Edem zahvaéa duboki sloj dermisa, za razliku
od urtikarije, koja zahvaca povrSinske slojeve dermisa, te obi¢no nije pra¢en pruritusom. Ukoliko edem
zahvaca diSne putove mogudi su, u slucaju neadekvatne terapije, i fatalni ishodi. Najces¢e zahvacena podrucja
su: ekstremiteti (Saka, stopalo), lice, torzo, genitalije, gastrointestinalni trakt, larinks (§to moze biti i Zivotno
ugrozavajuce), no mogu biti zahvaceni i drugi organi (npr. mozak, mokraé¢ni mjehur, bubrezi). Patofiziologija
HAE je manjak ili disfunkcija inhibitora C1 esteraze koja dovodi do okida¢em potaknute autoaktivacije C1 i
cijele kaskade reakcija koje rezultiraju angioedemom. Glavni medijator je bradikinin.

Za terapiju akutnih ataka daju se:
. C1 inhibitori

za tip 1 1 2 dobar u¢inak ima koncentrat C1 inhibitora dobiven iz plazme ili rekombinantno, dok se
kod tipa 3 ili steGenog angioedema zbog pojacane potro$nje antitijelima mogu oc¢ekivati bolji rezultati od
lijekova poput antagonista B2 bradikininskih receptora -ikatibant

. svjeza smrznuta plazma ili deterdzentom obradena plazma
. inhibitori kalikreina (za sada odobreni na americkom trzistu)
. ne reagira na klasi¢nu antiSok terapiju!

Bolesnici s hereditarnim angioedemom nisu samo zanimljivi slucajevi, ve¢ teski bolesnici, koji imaju
ograni¢ene mogucnosti biranja zanimanja, kao i ostalih drustvenih i sportskih aktivnosti, a ¢ija se kvaliteta
Zivota, uz ispravnu dijagnozu i pravovremenu terapiju, ipak moze znatno unaprijediti. Stoga je bitno prepoznati
ovaj rijedak, potencijalno Zivotno ugrozavajuci poremeca;j.
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