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OLGU- SIKAYET

* 3vyas3ay
* Erkek

* GOz kapaklarinda, ayak dorsumunda ve
skrotumda sislik




 3ayonce ilk kez goz kapaklarinda, ayaklarinda
ve skrotumda sislik fark edilmis. Hasta dis
merkez acil servise basvurmus. Orada alerji
ignesi (?) uygulanmis. Sonrasinda sikayetleri
azalmis.

e Tarafimiza basvuruda ikinci kez, goz
kapaklarinda, ayak dorsumunda ve skrotumda
sislik sikayeti mevcut.




Eslik eden dokintu, kasinti yokmus.

Nefes darligi, hinltih solunum, uvula 6demi
yokmus.

Hipotansiyon olmamis.
Bilinc kaybi, bas donmesi olmamis.
Bulanti, kusma, ishal yokmus.

Supheli gida, ilac alimi ve bocek sokmasi
yokmus.




Preeklampsi tanisiyla takipte 39 yas anneden
G5P5Y4D0K1, 36+6 GH'da C/Sile 2765 g
olarak dogmus.

Neonatal sepsis ve sarilik (ABO uygunsuzluk)
nedenli YDYBU’ de yatis oykusu var.

3 aydir Hidrosel nedenli Cocuk cerrahi
takibinde.

Hastanin bilinen astim, alerjik rinit, atopik
dermatiti yok.




SOYGECMIS

* Anne baba arasinda akrabalik yok.

* Ailede alerjik hastalik, kronik hastalik aykusu
vok.




FIZIK MUAYENE

*  Viicut Agirhgi: 17 kg (75P- 90P) Ates: 36 derece (<38 derece)
Nabiz: 110 atim/dk (86- 123 atim/dk)

*  Boy:96 cm (25P) Solunum sayisi: 25 soluk/dk (21 -29
* Vicut kitle indeksi : 18,45 kg/m?2 soluk/dk)

(95P -97P) *  Kan basinci: 90/50 mmHg (89/47- 106/62
mmHg)

Satiirasyon: %96 (> %92)
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FIZIK MUAYENE

*Genel durum: lyi.
*Cilt: Turgor tonusu dogal.
*Bas-boyun: Lap yok.

*Gozler: Isik refleksi bilateral
mevcut. Pupiller izokorik. Goz
kiirelerin her yone hareketi
dogal. G6z kapaklarinda 6dem
gorulda.

*Kulak-burun- bogaz: Bilateral
kulak zarlari dogal.

*Kardijyovaskiuler: S1, S2 dogal. S3
yok. Ufliirim yok.

*Solunum sistemi: Her iki
hemitoraks solunuma esit
katiliyor. Ek ses duyulmadi.

*Gastrointestinal sistem: Defans,
rebound yok. Organomegali yok.
Traube acik.

-Genitoijrjner sistem: Haricen
erkek. Sag skrotumda 6dem
gorulda.

*Noromuskuler sistem: Biling
acik. Koopere, oryante.

*Ekstremiteler: Eklem hareketleri
dogal. Dort ekstremite hareketli
kas EUCU kaybi yok. Bilateral gode
birakan pretibial 6dem.




~

GO6z kapaklarinda, skrotumda
ve ayak dorsumunda 3 ayda iki
kez olan sislik sikayeti.

J

\
Fizik muayenede sag
skrotumda, g6z kapaklarinda,
bilateral pretibial gode birakan

odem.
J







9 SORGULANMASI| GEREKENLER

* Hangi doku veya organlarda tutulumu var?
* Fokal mi diffuz ma ?

e Simetrik mi asimetrik mi ?

* Tetikleyici etmenler neler?

* Ne tedavileri aldi?

 Ne kadar stirede geriledi ?

* Fotografi var mi?




Diffuz, simetrik 6dem...
Tetikleyici etmen bilinmiyor.

Antihistaminik yanitli... Tedavi ile
bulgular tc gln icerisinde gerilemis.

HISTAMINERIJIK ANJIOODEM




AYIRICI TANI

* Kapiller permeabilite artisina bagl 6dem
» Anjioodem

v'Histaminerjik Anjioddem
v'Bradikinerjik Anjioodem
* intravaskiiler hidrostatik basing artisina bagh
odem

* intravaskiiler onkotik basin¢ azalmasina bagl
odem




[ LABORATUVAR- Hemogram

WBC (Lokosit) - 8,48 x1073/uL (6x x1073/uL- 17 x1073/uL)

NEU (Notrofil Sayisi) - 2,540 x1073/ulL (1,5 x10~3/uL- 8,5
x1073/ul)

LYM (Lenfosit Sayisi) - 5,060 x1073/uL (3 x1073/uL- 9 x1073/ul)

EOS (Eozinofil Sayisi) - 0,3 x1073/uL (0,03 x107A3/uL- 0,3
x1073/ul)

RBC (Eritrosit) - 4,26 x1076/uL (3,5 x1076/uL- 5,5 x106/uL)
HGB (Hemoglobin) - 12,60 g/dL (11,5 g/dL- 13,5 g/dL)

HCT (Hematokrit) - 33,0 % (%30- %55)

MCV (Ortalama Eritrosit Hacmi) - 77,50 fL (75fL- 98fL)

PLT (Trombosit) - 387 x1073/uL (150 x10/73/uL- 350 x10”3/pL)




[ LABORATUVAR- Biyokimya

* Achk Kan Sekeri (AKS) - 86,1 mg/dL (70 mg /dL- 110
mg/dL)

* Urea-29,9 mg/dL (10 mg/dL- 50 mg/dL)

* BUN (Kan iire azotu) - 13,97 mg/dL ( 5mg/dL- 25
mg/dL)

* Kreatinin - 0,16 mg/dL (0,5 mg/dL- 1 mg/dL)
- AST (SGOT) - 48,1 U/L (<40 U/L)
ALT (SGPT) - 14,5 U/L (<40 U/L)
Protein, Total - 40 g/L (50 g/L- 87 g/L)
Albumin - 19,9 g/L (30 g/L- 50 g/L)
Globulin - 20,1 g/L (10 g/L- 35 g/L)




x L ABORATUVAR- idrar tetkiki

TIT:

pH-6,0 (5,5- 8)

Dansite - 1,036 (1005- 1027)
Kan - +

Protein - ++++ mg/dL

Protein/Kreatinin Orani (idrar) - 5821,71 mg/g
kreatinin (<0,2 mg/ mg )

24 saatlik idrarda protein gortulmesi planlandi.




x L ABORATUVAR

C3 (Kompleman 3)-1,15g/L (0,9 g/L- 1,8 g/L)

C4 (Kompleman 4)-0,21 g/L (0,1 g/L-0,4 g/L)

ASO - 33 1U/mL (<150 IU/mL)

Trigliserid - 179,9 mg/dL (<150 mg/dL)

Kolesterol (Total) - 390,5 mg/dL (<200 mg/dL)
Kolestrol (HDL) - 81,6 mg/dL(40 mg/dL- 65 mg/dL)
Kolestrol (LDL) - 272,92 mg/dL (<100 mg/dL)
Kolestrol (VLDL) - 35,98 mg/dL (5 mg/dL- 40 mg/dL)
Viral serolojik tetkiklerinde AntiHbs dusuk.




x L ABORATUVAR

* IgA (immiin kompleks) - 0,9 g/L ( 28 mg/dL-376
mg/dL)

* 1gG (immiin kompleks) - 1,14 g/L (33 mg/dL -459
mg/dL)

* IgM (immiin kompleks) - 1,65 g/L (481 mg/dL -
2675 mg/dL)

* C4 (Kompleman4)-0,21g/L(0,1g/L-0,4¢g/L)
* Total Ig E - 68,7 IU/mL (<100 IU/ mL)
* Inhaler ve gida spesifik Ig E negatif.




Diffliz, simetrik, pretibial gode birakan, anazarka tarzi 6dem...

Tetikleyici etmen bilinmiyor.

Antihistaminik yanit yok. Bulgular halen devam etmekte.

Hipoalbliminemi, nefrotik diizeyde proteiniri, Hipoalbliminemiye
sekonder hipogammaglobulinemi, hiperlipidemi...

NEFROTIK SENDROM




Hastaya steroid tedavisi baslandi.
Uriner US planland..
Izlemde TIT’de proteinuri geriledi.

Protein (24 Saatlik Idrar) - 44,5 mg/gin- 3 mg/
m?/ saat (<4 mg/ m?/ saat) goruldu.




Odem yeri

Odemin baslangi¢ yas!

Semptomlarin suresi

llgili sikayetler

Ek hastaliklar veya belirtiler

Tibbi ve aile gecmisi

Alerji gecmisi ve mevcut ilaglar

Cocugun buyume parametrelerinin olgumu
Kardiyovaskuler sistemin tam degerlendirmesi

Odemin lokalize veya yaygin olarak
nitelendirilmesi




* Anjioddem, derinin subkutan tabakasinin, solunum veya
gastrointestinal yollarin submukozal tabakalarinin lokal olarak
sismesidir.

» Besin, ilac ve bocek sokmasina bagh alerjik reaksiyonlar
» Spontan ve/veya idiyopatik trtiker ve/veya anjioodem

> C1-INH HAO

> Normal C1-INH HAO

> Edinilmis C1 INH eksikligi

> Anjiyotensin donistiriici enzim inhibitori (ACEI)
kullanimi

» NSAIl ve Aspirin




Histamin Aracili Bradikinin Aracili
Anjioodem Anjioodem

Baslangi¢ Hizi

Semptomlarin
gerilemesine kadar gecen
siire

Lokalizasyon

Deri Bulgusu

Tetikleyici Faktorler

indiikleyici/ Alevlendiren
ilaglar

Antihistaminik,
kortikosteroid ve
adrenaline yanit

Dakikalar

Dakikalar- Saatler

Diffliz, simetrik, genellikle
dudaklar ve gozler

Urtiker, kizarikhk, yaygin
kasinti

Bilinen ve olasi alerjenler

NSAII

Var

Saatler

Saatler

Genellikle fokal, asimetrik,
Sikhkla dilde ve dudak

Kasinti, Urtiker yoktur.
Eritema marginatum eslik
edebilir.

Travma, enfeksiyon, stres,
ostrojen

ACEi,ARB, DDPP4 inh,
Ostrojen

Yok



Dokularda bradikinin birikmesi sonucu ortaya
cikan, tekrarlayan anjioddem ataklari ile giden,
otozomal dominant gecisli bir hastaliktir.

Ekstremiteler, gastrointestinal kanal,
orofarinks, yuz ve genital organlar tipik
tutulum bolgeleridir.

Ataklarda histaminerjik anjioodemde etkili
olan antihistaminik, kortikosteroid ve
adrenaline yanit alinamaz.




« TiP 1
C1 INH HAO Rl:

UTASYONU BILINEN
NORMAL UTASYONU

CLINH HAO BRSNSy




Bradikinin etkisi ile cesitli dokularda
vazodilatasyon ve permeabilite artisi olmasi
sonucu intravaskuler sivilarin interstisyel alana
gecmesidir.

Bradikinin vucutta baslica plazma kontakt
sistemi tarafindan uretilir.

Bu sistem, kompleman, koagllasyon ve
fibrinolitik sistemler ile de etkilegsim igcindedir.
Sistemin kontrolt C1-INH tarafindan saglanir.




intertisyel Alan

Damar
Endotel
Hucresi

—
N—

*Fibrin yikimi

*S2: Sydecan 2 *30ST 6: 3 O-siilfotranferaz6 *HS: Heparan Silfat *YMAK: Yiksek molekdil agirlikli kinonojen *BR2: Bradikinin reseptér 2 *B :Bradikinin
*VEGFR: VEGF reseptort *ANGP1R: Anjiopoietin reseptor 1 *PK: Prekallikresn * K: kallikrein *sk1: sitokeratin 1*gcl1q: c1q globdiler reseptor * HSP90 : 1s
sok protein



Dermis tabakasinda ve submukozal dokularda ortaya
cikar. Lokalizedir, kendini sinirlar.

Gode birakmayan, kasintisiz, asimetrik, inflamatuvar
karakterde olmayan ve urtikerin eslik etmedigi
anjiododem ataklari ile karakterizedir.

Ataklar tedavi edilmezse, 2-5 glin arasinda
kendiliginden duzelir.

Larinks odemi en korkulan tutulumdur.

Psikolojik stres, fiziksel travma, fiziksel yorgunluk,
gebelik, menstrtasyon, ilaclar nedeniyle tetiklenebilir.

Prodromal belirti olarak eritema marginatum
gorulebilir.




Klinik Bulgular C1iNH HAO NORMAL C1 iNH HAO

Semptom Baslangic Yasi
Cinsiyet

Siddet

Atak Bolgesi

Karin tutulumu

Yiz tutulumu

Dil, ekstremite tutulumu
Oncii bulgular

Bir atakta birden fazla
bolge

Ataklar arasindaki slire
Atak sayisi

Penetrans

2+/- 8 yil

Kadin= Erkek

Kadin= Erkek

Hemen her hastada

Ara sira

Seyrek

Sik

Sik (Eritema marginatum)

Sik

Genel olarak kisa
Degisken

Asemptomatik tasiyicilar
seyrek

25+/- 15 yil

Kadin> Erkek

Kadin> Erkek

%50 hastada

Sik

Sik

Seyrek

Nadir (Halsizlik, morarma)

Sik degil

Genel olarak uzun
Daha az

Asemptomatik tasiyicilar
yiksek (Genelde erkek)



* Genetik

» FXII [Faktor XII],

» ANGPT1[anjiopoietin]

» PLG [plazminojen],

» KNG1 [kininojen],

» MYOF [myoferlin],

» HS3ST6 [heparan siilfat-glukozsamin 3-O-sulfotransferaz]
e Hastalarin birinci derece akrabalari hastalik

yonunden taranmalidir.




Otoimmun hastaliklar

Tiroid hastaliklari

Hidrostatik 6dem

Protein eksikligi

Kontakt dermatit

Vena kava superior sendromu
Subkutan6z amfizem

Ailevi Akdeniz Atesi




» Destek tedavi
> PdC1-INH, RhC1-INH, ikatibant, Ekallantid
> TDP

> intraven6z PdC1-INH (Islemden 30dk- 1 saat 6nce)
» Danazol

» PdC1-INH, Lanadelumab
» Danazol, Traneksamik asit




)))SEKON DER HIPOGAMAGLOBULINEMI

B lenfosit hasari yapan
ilaclar

Uzun sureli kortikosteroid
kullanimi

Antiepileptik ilaclar
Sitotoksik tedaviler
Maligniteler

Good sendromu

Protein kaybettiren
enteropatiler

Nefrotik sendrom
Yaniklar

Sivi kaybina neden olan
diger travmalar




>50 mg/kg/giin
veya >40 mg/m?/saat

>2 (g/ g)
Serum albumin <2,5 g/ dL

* Glomerdler filtrasyon bariyerinin yapisini
etkileyen dogustan ya da edinsel nedenler
nefrotik sendrom ile sonuclanabilir.




Siklofosfamid
Levamisol
Siklosporin
Takrolimus
Mikofenolat mofetil
Rituksimab




* Anjioddem klinik olarak hizli tani alir ve cogu
zaman da dogru tanidir.

e Karakteristik 6zellikler tasimadigli zamanlarda
ayirici tanilar gozden gecirilmelidir.

* Hipogamaglobulinemi saptanan hastalarda
primer immun yetmezlik tanilarina
yonelmeden once mutlaka sekonder sebepler
sorgulanmalidir.







