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Herediter anjiobdem, bir kompleman komponenti olan “C1 inhibitér” diizeyinin
normalden dlslik olmasi ya da C1 inhibitértin disfonksiyonel olmasi neticesinde ortaya
¢tkan, viicudun her bélgesinde gelisebilen anjio6demler ve/veya karin agrisi ile
karakterize bir klinik tablodur. Herediter anjio6dem hastalarinda, lst solunum yollarini
(larinks, orofarinks) tutan ataklar fatal seyirli olabilir. Solunum yollarini tutan ataklarin
acil tedavisinde C1 inhibitér konsantresi inflizyonu ya da “taze donmus plazma”
inflizyonu yapilmalidir.

Klinigimize karin agrisi, ellerde ve ayaklarda sisme ile bagvurmus olan HAFIZE KART‘a, anamnez, klinik takip ve
laboratuvar tetkikleri sonucunda HEREDITER ANJIOODEM Tip 1 tanisi konmus olup, tedavisi asagidaki sekilde
diizenlenmistir:

............ Cinryz 1000 iu 1x1 IV (atak sirasinda)
ikatibant 1x1 atak sirasinda (6 saatte bir giinde 3 kez yapilabilir............. ..o,

Hastaya herhangi bir ACIL CERRAHI GiRiSIM uygulanacagi zaman (bas-boyun bélgesinin
kiiclik cerrahi operasyonlari ve dis tedavileri dahil):

1. Girisimin hemen 6ncesinde profilaktik olarak C1-INHIBITOR KONSANTRESI 500 - 1000 {inite (1 ya
da 2 flakon) iV olarak infiize edilmelidir.

C1-INHIBITOR KONSANTRESI preparat ayrintilari ve infizyonu sirasinda dikkat edilmesi
gerekenleri arka sayfada bulabilirsiniz.

2. Cl-inhibitdr konsantresi temin edilemiyor ise, ayni amagla 2 Unite TAZE DONMUS PLAZMA
inflizyonu yapiimahdir.

TAZE DONMUS PLAZMA infiizyonu sirasinda dikkat edilmesi gerekenleri arka sayfada
bulabilirsiniz.

Hastanin BAS-BOYUN bélgesini tutan AKUT ATAKLARINDAKI tedavi yaklagimi da aynidir.
Hastanin BAS-BOYUN bélgesini tutan AKUT ATAKLAR HAYATI TEHDIT EDER SIDDETTE
OLABILIR ve ZAMAN KAYBETMEDEN TEDAVi EDILMELIDIR. Bu hastaligin tedavisinde

antihistamin, adrenalin ve kortikosteroid ilaglar ETKiSiZDIR.
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C1iNHIBITOR KONSANTRESI
Tirkiye’deki preparat (Agustos 2012 itibariyle):
CINRYZE 500 Unite/flakon (500 tinite + 10 ml ¢dziicii)
Saklama kosullari:
+2 ile +8 °C arasinda saklanmasi gerekir
Doz: Viicut agirligina gore ayarlanir.
50 kg.’dan az ise 500 Unite,
50-100 kg arasinda 1000 Unite,
100 kg.’in izerinde ise 1500 Unite.
Hazirlanma sekli:

Enjektore gekilen ¢oziicu, flakona bosaltirken dogrudan liofilize ilacin Gizerine degil, sisenin
ceperine gelecek sekilde flakona bosaltilmahdir.

Cozici ve ilag karistirirken flakon kesinlikle CALKALANMAMALIDIR.
Bekleme siiresi:
Hazirlanmis solusyon oda isisinda en fazla 8 saat stireyle bekletilebilir.
Uygulama sekli:
IV olarak, periferik venlerden uygulanir. infiizyon hizi 5 dakikadan az olmamalidir.

Dolasimdaki yariomrii:

Atagin siddetine bagli olarak 31 saat ile 46 saat arasinda degisir.

TAZE DONMUS PLAZMA (FPP)
Plazma proteinlerini ve labil pithtilasma faktorlerini icerir.
1 Ginite kandan ayrilan plazmanin -30 C derecede dondurulmasiyla elde edilir.

TDP céziildiikten sonra en fazla 6 SAAT ICINDE kullanilmalidir. ideal olan 2 saat icinde kullanilmasidir.

TDP ‘da “cross-match” uygulamasina gerek yoktur ama ABO and Rhesus grup uyumlu olmalidir.

ilk 10 dk yavas infiizyon yapilmalidir. Reaksiyon gdzlenmez ise 300 ml/15-30 dk hizinda transfiize edilir.
HEA ataklarinda hastalarin ortalama ihtiyaci 2 UNITEDIR.

Tim kan Urtnlerinde oldugu gibi, damar yolu agildiktan sonra en fazla 6 saat iginde transfiizyon
bitirilmelidir.




