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Nabyty obrzek naczynioruchowy
Z niedoborem C1-inhibitora
odpowiadajacy na leczenie

glikokortykosteroidami - opis
przypadku.
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Obrzek naczynioruchowy zwigzany z nabytym niedoborem Cl-inhibitora (AAE-C1-INH) to rzadko wystepujgca
choroba. W odrdznieniu od wrodzonego niedoboru Cl-inhibitora objawy zazwyczaj wystepujg w pdzniejszym
wieku, wywiad rodzinny jest nieobcigzony, a mozliwosci leczenia sg ograniczone. Przyczyng AAE-C1-INH moze
by¢ nadmierne zuzycie Cl-inhibitora lub obecnos¢ przeciwciat przeciwko Cl-inhibitorowi.

Pacjentka 67-letnia z nawracajagcymi od 2016 roku epizodami nasilonych obrzekéw naczynioruchowych.
Dolegliwosci wystepowaty m.in. po zabiegu stomatologicznym w znieczuleniu miejscowym, po podaniu alteplazy
z powodu udaru, po skaleczeniu dzigsta oraz bez znanego czynnika sprawczego. Obrzek dotyczyt gtownie twarzy
i rgk, a nastepnie rowniez przewodu pokarmowego w postaci rozlanego nasilonego bélu brzucha, trwajgcego do
3 dni. Stwierdzono nieoznaczalne stezenie C4, mate stezenie C1 inhibitora (0,05 g/1), kompleksow C1q (1,1 mg/dl)
oraz zmniejszong aktywno$¢ Cl-inhibitora (16,8%) i rozpoznano nabyty obrzek naczynioruchowy.
Przeprowadzono diagnostyke przyczyny nabytego obrzeku naczynioruchowego, uwzgledniono szczegdlnie
choroby limfoproliferacyjne, nie stwierdzajac patologii. W profilaktyce zastosowano kwas traneksamowy
i bilastyne, po ktérych obserwowano znaczne zmniejszenie liczby napaddw. Przy zaostrzeniach oraz
wystepowaniu béléw brzucha przyjmowano réowniez glikokortykosteroidy doustnie (deksametazon) z dobrg
odpowiedzig na leczenie w postaci szybkiego ustepowania obrzekdw.

Prezentowany przypadek chorej na AAE -C1-INH jest nietypowy ze wzgledu na brak patologii wyjasniajgcej
niedobdr w zakresie uktadu dopetniacza oraz dobrg odpowiedz na leczenie przeciwhistaminowe i GKS. Przypadek
ten wskazuje, ze konieczne jest podejmowanie préob niestandardowych metod terapeutycznych.
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