Emergency

:: Obrzek naczynioruchowy niehistaminowy

Ten dokument jest ttumaczeniem francuskich zalecen napisanych przez Dr Laurence Bouille
(1) zredagowanych i opublikowanych przez Orphanet w 2009 roku.

Niektére wymienione procedury, gtéwnie wymienione leki, moga nie by¢ dostepne w kraju,
w ktérym praktykujesz.

Synonimy:

obrzek angioneurotyczny, obrzek naczynioruchowy niealergiczny, wrodzony obrzek naczynioruchowy
Definicja:

Zdefiniowany jako obrzek podskérny lub podsluzowkowy, bez swiadu i zapalenia, ktéry powraca czesto
lub rzadkoj i znika nie pozostawiajgc trwatych zmian. Nie jest wywotywany histaming: nie reaguje na
kortykosteroidy, a profilaktycznie podawane leki antyhistaminowe s3 nieefektywne. Gtéwnym
mediatorem jest bradykinina. Moze by¢é wrodzony lub nabyty. Jest gtéwng przyczyng smierci (25%

zgondéw spowodowanych brakiem odpowiedniego leczenia). Obrzek moze wystepowa¢ w przewodzie
pokarmowym; objawy przypominaja zaparcie i wigzg sie z ryzykiem wystgpienia hipotens;ji.

Dodatkowe informacje:

Przeczytaj abstrakt w Orphanecie

www.orpha.net/consor/cgi-bin/Disease_Search.php?Ing=EN&data_id=8618
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Zalecenia dla pracownikdw pogotowia ratunkowego
Wezwanie do pacjenta cierpigcego na obrzek naczynioruchowy
niehistaminowy

obrzek angioneurotyczny, wrodzony obrzek naczynioruchowy, obrzek wywotany dziataniem bradykininy

» Typ lill wrodzonego obrzeku naczynioruchowego: wrodzony niedobdr inhibitora C1
» Typ Il wrodzonego obrzeku naczynioruchowego: zwiekszone dziatanie czynnika Hagemana

» Nabyty obrzek naczynioruchowy: nabyty niedobér inhibitora C1 (moze, ale nie musi by¢ zwigzany z
przeciwciatami Clinh lub C1q)

Wszystkie te obrzeki sg podskdérne lub podsluzéwkowe bez $wigdu, nawracajgce, znikajg nie
pozostawiajgc trwatych zmian i s3 wywotywane dziataniem bradykininy, a nie histaminy.

» Obrzek krtani ( 25% smiertelnos¢ jesli nie leczony)
» Obrzek twarzy

» Obrzek przewodu pokarmowego: zespdt rzekomej niedroznosci przewodu pokarmowego

» Podstawowe leczenie: danazol lub kwas traneksamowy

» Profilaktycznie podczas zabiegéw dentystycznych lub chirurgicznych: danazol, ktéry zwieksza poziom
Clinh

0 — obrzekowi twarzy moze towarzyszyé obrzek krtani

— objawy obrzeku przewodu pokarmowego mogg symulowac stan wymagajgcy interwencji
chirurgicznej (zespot niedroznosci) i moze wystgpi¢ bol, wodobrzusze i hipowolemia, a
czasem wstrzas.
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» objawowe leczenie dusznosci, hipowolemii, bélu i wymiotéw (formy brzuszne)
» zastosowanie lekéw antyhistaminowychi kortykosteroiddw nie przynosi rezultatu
» dwie mozliwosci leczenia:

® Koncentraty Clinh (BERINERT®): powolny wlew i.v. 500U przynajmniej ponad 5 minut ( <20kg)
lub 1000U (>20kg) w dwdch dawkach z przynajmniej 5 minutowg przerwa

m |katybant (FIRAZYR®) inhibitor receptora bradykininy: podanie podskérne 30mg, w razie
potrzeby powtdrzy¢ po 6 godzinach

> jezeli powyzsze leczenie zawiedzie: kwas traneksamowy 1g co 4-6 godzin u dorostych i 10 mg/kg co 6 godzin u
dzieci

» przyjecie na oddziat intensywnej opieki medycznej
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Zalecenia dla szpitalnych oddziatéw ratunkowych

» Obrzek krtani
» Obrzek twarzy
» Ostry brzuch

1. Kryzys krtaniowy

» Badania diagnostyczne w nagtych wypadkach

B Nalezy oceni¢ zaawansowanie:
— objecie krtani procesem chorobowym (dysfagia, staby lub niestyszalny gtos, dusznos¢)

» Dziatania trapeutyczne w nagtych wypadkach

Jak najszybciej nalezy podac¢ koncentrat Clinh (BERINERT®, Behring) lub Ikatybant (FIRAZYR®, Jerini-
Shire).
B Pacjenta nalezy przyjgé¢ na oddziat intensywnej opieki medycznej i skontaktowac sie z lekarzem
specjalista.
® Nie nalezy podawa¢ kortykosteroidow lub lekdw antyhistaminowych, poniewaz sg nieskuteczne
w tej chorobie.
B Nalezy sprawdzi¢ czy drogi oddechowe sg droine przy uzyciu wspomaganej wentylacji lub
terapii tlenem.
m  Jesli jest to mozliwe zatozy¢ kateter dozylny.
® Nalezy jak najszybciej rozpoczac lecznie podajac lkatybant ( 30mg podskérnie z wyjatkiem
dzieci i kobiet w cigzy) lub koncentrat Clinh dozylnie jak tylko pojawi sie zespét ratunkowy,
jesli pacjent ma produkt w domu lub jesli znajduje sie na wyposazeniu karetki.

C1INH:
— zaczyna dziataé po: 30 min
— podanie:i.v. ponad 5 min
— dawka jesli waga > 20 kg: 1000 U
— dawka jesli waga < 20 kg: 500 U
— powtdrne podanie po 1 godzinie jesli efekt nie jest wystarczajacy

Ikatybant:
— zaczyna dziataé¢ po: 40 - 60 min
— podanie: iniekcja podskdrna
— dawka: 30 mg
— powtdrne podanie po 6 godzinach jesli efekt nie jest wystarczajacy
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B Kontynuowaé opieke na oddziale intensywnej opieki medycznej stosujgc sie do wskazédwek
lekarza majacego doswiadczenie w takich przypadkach

2. Obrzek twarzy

U kazdego pacjenta z obrzekiem twarzy moze potencjalnie dojs¢ takie do obrzeku krtani.

» Dziatania trapeutyczne w nagtych wypadkach

B Hospitalizacja

® Podanie kwasu traneksamowego doustnie lub dozylnie, jesli nie ma zadnych przeciwwskazan,
w dawce 1 g co 4-6 godzin u dorostych i 10 mg/kg/iniekcje co 6 godzin u dzieci.

B Jezeli objawy pogarszajq sie, i.v. podanie koncentratu Clinh lub lkatybantu podskdrnie.

3. Ostry brzuch:
» Badania diagnostyczne w nagtych wypadkach

®  Ocena ciezkosci stanu:

— Diagnostyka rdéznicowa wszystkich rzekomych niedroznosci jelit przebiegajgcych z bdlem,
wodobrzuszem, hipowolemig

B Badania w staniach nagtych

— W przypadku ostrego przetomu brzusznego nalezy przeprowadzi¢ badanie USG lub zrobic
zdjecie RTG brzucha, zeby wyeliminowac inne przyczyny.

» Dziatania trapeutyczne w nagtych wypadkach

B Nalezy wdrozyé ocene bdlu zgodnie z rutynowym protokotem
B Nalezy rozpocza¢ lecznie przeciwbdlowe i objawowe leczenie wymiotéw

B Gdy nie ma przeciwwskazan (matka karmigca, schorzenia zakrzepowo-zatorowe) nalezy
rozpoczgc podawanie kwasu traneksamowego w dawce 1 g co 4-6 godzin u dorostych i 10
mg/kg/iniekcje co 6 godzin u dzieci.

B W przypadku niepowodzenia lub lub w przypadku bdlu od poczatku nalezy podad i.v. koncentrat
Clinh (powolii.v. 500 U < 20 kg, 1000 U > 20 kg) lub lkatybantu podskérnie (30mg)

B Jezeli leczenie nie przyniosto efektu po 30 — 90 min nalezy rozwazy¢ inng diagnoze (np.
mozliwos¢ niedroznosci)

B Hospitalizacja do momentu poprawy objawéw.

» Gdzie: jest szpital z oddziatem intensywnej opieki medycznej z dostepnoscig lkatybantu lub
koncentratu Clinh, jesli pacjent nie posiada swojego w domu, i lekarze mogacy wykonac
tracheotomie

» Kiedy: szybki dostep do karetki pogotowia.
» Jak: przetransportowac pacjenta karetka, ktéra umozliwia wczesne podanie odpowiedniego leku.
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» Nie stwierdzono interakcji lekdw z Berinertem® lub Firazyrem®

Duze ryzyko obrzeku krtani przy intubacji dotchawiczej

» W nagtych przypadkach: koncentrat Clinh (BERINERT®) 1000 U w powolnej infuzji dozylnej, godzine
przed, podanie mozna powtdrzyé po zabiegu
Mozna najpierw przeprowadzi¢ intubacje dotchawiczg, a potem rozpocza¢ podawanie Clinh

» Przy zabiegach planowanych nalezy podawac pacjentom danazol 600 mg/dzien przez 10 dni dorostym
(10 mg/kg dzieciom). Poziom Clinh nalezy sprawdzi¢ 7 dnia i powinien on wynosi¢ przynajmniej 50%.
Koncentrat Clinh musi by¢ dostepny w trakcie zabiegu. Po znieczuleniu nalezy kontynuowac
podawanie danazolu 600 mg/dzien przez 5 dni u dorostych ( 10 mg/kg u dzieci), a potem powrdci¢ do
normalnego indywidualnego leczenia.

» W specjalnych przypadkach porodu: zaleca sie epiural
m Jezeli pacjentka miata kilka atakéw podczas cigzy, nie ma potrzeby wdrazania leczenia

profilaktycznego, ale BERINERT® musi by¢ dostepny na sali porodowej

m Jezeli pacjentka miata liczne ataki podczas cigzy nalezy podaé¢ BERINERT® w dawce 1000 U na
poczatku porodu i monitorowacé w szpitalu przez tydzien.

» Przed leczeniem dentystycznym lub innymi zabiegami nalezy przeprowadzi¢ badania profilaktyczne.

» Zywienie: w przypadku ataku z bdélem brzucha, nudnoéciami lub wymiotami positki powinny byé
lekkie lub mozna podawac tylko napoje.

» Wsparcie rodziny: nalezy przekaza¢ rodzinie informacje o chorobie i badaniach przesiewowych (w
kierunku wrodzonego obrzeku naczynioruchowego) wraz z adresem osrodka eksperckiego, w ktorym
mogg odby¢ konsultacje.

(& Clinh jest gtéwnie syntetyzowany w watrobie, mozliwa jest zatem donacja organéw z wyjgtkiem
watroby.

» Gompels MM, Lock RJ, Abinun M, Bethune CA, Davies G, Grattan C, et al. Clinhibitor deficiency:
consensus document. Clin Exp Immunol 2005; 139:379-94
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» Bowen T, Cicardi M, Farkas H, Bork K, Kreuz W, Zingale L, et al. Canadian 2003 international
consensus algorithm for the diagnosis, therapy and management of hereditary angioedema. J Allergy
Clin Immunol 2004; 114: 629-37

Te zalecenia zostaty przygotowane we wspdtpracy z Dr. Laurence Bouillet z Centre national de Référence
des Angio-cedemes a kinines (CREAK) oraz Association des Malades Souffrant d’Angioedéemes (AMSAQ) i
Dr Gilles Bagou - SAMU-69, Lyon
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