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Hereditara angioedema (HAE) ir primars
imundeficits, reta, dzivibai bistama,
autosomali dominanti parmantota slimiba, kas
kliniski izpauzas ar adas, gremosanas trakta

un elpcelu tusku.

https://ghr.nlm.nih.gov @



Hereditaras angioedeémas tuskas
mediators ir bradikinins

Coagulation cascade
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Ir zinami 3 HAE slimibas tipi, kurus atskir pec

genu mutacijas un C1 inhibitora limena asinis

I tips ar samazinatu C1 esterazes inhibitora Iimeni (85%
gadijumu)

I tips ar samazinatu C1 inhibitora aktivitati, bet normalu vai
palielinatu C1 inhibitora Iimeni (15% gadijumu)

III tips — estrogenasocieta angioedema ar normalu C1 esterazes
inhibitora limeni un aktivitati (rodas XII koagulacijas faktora jeb

Heigemena faktora genu mutacijas del)

Baynova, Krasimira et al. 2018



HAE kliniska aina

Ada un ekstremitates: sejas un liipu pietitkums,
plaukstu un pedu pietukums (bet nav niezes/natrenes)
Elposanas sistema: laringeala tuska, kura progrese ka
distagija, disfonija, dispnoe, stridors, trauksme un
smagos gadijumos lidz asfiksijai

Gremosanas sistema: diskomforts un sapes vedera,
caureja/aizcietejumi, vemsSana, krampji, var but ascits
Urogenitala sistema: dedzinasanas sajuta pie urinacijas,
sapes jostas apvidu, scrotum/vulvas pietukums

Nervu sistema: galvassapes, reiboni



Laboratoriskie raditaji hereditaras angioedemas gadijuma

Raditajs I tips II tips III tips
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Bowen et al, 2010



HAE diagnostika

Anamneze (antihistaminu preparati un steroidi
neefektivi!!!)

Clq inhibitora limena un aktivitates noteiksana
C4 komplementa komponenta noteiksana
Genetiska analize

Dif.diagnozei (lai aizdomatos par iegutu):
Clq noteiksana
Antivielas pret Clq



C1 INH deficiti — hereditaras un iegttas
angioedemas — un C’ profils
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Hereditara angioedema
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Akutu HAE lekmju terapija:

* bradikinina receptora antagonistu (ICATIBANT)

* attiritu C1 inhibitora koncentratu (CYNRIZE),

* rekombinantu C1 esterazes inhibitoru (RUCONEST)
e kallikreina inhibitoru (EKALANTIDS)

* Svaigi saldeta plazma !



Hereditaras angioedeémas istermina profilakse

Hereditaras angioedemas
1stermina profilaksei iesaka
lietot C1 inhibitora
koncentratus. Tos ievadit 24 h
pirms vai tiesSi pirms planotas
dentalas vai kirurgiskas
manipulacijas

Novajinati androgeni vai
traneksaminskabe var tikt
lietoti ka alternativi lidzekli
1stermina profilaksei. To
lietoSana jauzsak 5 dienas
pirms manipulacijas un
jaturpina vel 2 dienas péc
manipulacijas



Profilaktiska terapija

ILGTERMINA PROFILAKTISKAI TERAPIJAI:

androgéni (Danazols, Stanazols)

antifibrinolitiskie preparati (epsilonaminokapronskabe jeb
Transamins, kave koagulacijas kaskadi, parasti pielieto bérnu

praksg)
Lanadelumab monoklonala IgG1 antiviela pret kallikreinu

Berotralstat orals plazmas kallikreina inhibitors (tikai
USA)

Longhurst H et al, 2017;
Hwang et al., 2019



HAE terapija

Cinryze Profilakse/ akuita lekme katru 3.-4. dienu 1000 IU/
vai péc vajadzibas

Berinert Aktta lekme 20 IU/kg

Ruconest Akuta lekme 2100 IU

Danazol Profilakse 200 mg/diena

Icatibant Akuta lekme 30 mg s.c.

Tranexamic acid Profilakse 1 g divreiz diena p.o.

Lanadelumab Profilakse 300 mg divreiz menest s.c.

Ecallantide Akuta lekme 30 mg s.c.

Berotralstat Profilakse 150 mg p.o. reizi diena



Preventivas rekomendacijas

[zvairities no ACE inhibitoriem

Izvairities no estrogenu aizstajterapijas

Izvairities no stresa

Izvairities no infekcijam

Bruce Zuraw, 2019



Diagnostikas iespejas
Latvyja:
C4 - jebkura laboratorija

C1 inhibitora Iimenis asinis un aktivitate — Gulbja
laboratorija (Belgija)

Clq, C1 INH un aktivitate — P. Stradina slimnicas kliniska
laboratorija — ir iepirkumos, metode ir izstradata, planots
sakt 2021. gada (nosutijums bus jaraksta uz P. Stradina KUS
A .korpusa klin. laboratoriju)

Genetiskas analizes — planots veikt RSU Molekularas
genetikas zinatniskaja laboratorija 2021. gada, metode ar1 ir
izstradata



Kur griezties, ja Jusu pacientam ir

aizdomas par HAE?

e Sazinaties ar jebkuru no Reto slimibu koordinatoriem
RAKUSa - 67042557,
Stradina slimnica - 67514618
Beérnu KUS Genetikas maja (ari var pieaugusam
pacientam) - 26512606

* Vai var rakstit uz epastu: Natalja.Kurjane@rsu.lv

Mes palidzesim Jums tikt pie specialista uz Valsts
apmaksatu viziti tuvakaja laika!


mailto:Natalja.Kurjane@rsu.lv

HEREDITARA JEB IEDZIMTA

ANGIOEDEMA
SIMPTOMI

Galva
Sejas ttska (adas un glotadas)

Rikle

Apgratinata riSana, balss izmainas,
aizsmakums, méles, elpcelu un balsenes
taska, smagos gadijumos - asfiksija

Kunga-zarnu trakts

Védera  priekSejas  sienas  tdska,
diskomforts, stipras védera sapes zarnu
glotadas tOskas dg|

Urinpaslis

Sapes urinpdsla un jostas vietas apvidd,
samazinats urina daudzums urinceju vai
urinpasla taskas de|

Dzimumorgani
Aréjo dzimumorganu taska

Ada
Spiediena un pietikuma sajdta

Ekstremitates
Taska, samazinats kustibu apjoms,
apgrutinata staigaSana taskas dé|

HEREDITARA JEB IEDZIMTA
ANGIOEDEMA (HAE)

Primars imandeficts, kas izpauZas ar
atkartotam zemadas audu tasku dazadas
kermena dalas

Parmantojas autosomali-dominanti, bet
bieZi novero spontanas mutacijas

Tas prevalence ir 1:50 000 - 150 000

HAE rodas komplementa komponenta C1
esterazes inhibitora deficita rezultata
Simptomi var paradities jebkura vecuma
HAE visbistamaka izpausme ir balsenes
taska, kas rada dzivibai bistamu situaciju -
elpcelu obstrukciju

Diagnostika izmanto C4 komplementa
komponenta [imena, C1 inhibitora
koncentracijas un aktivitates noteikSanu
asins seruma

HAE nav alergiska taska, tapéc ta nereage
uz antihistaminiem un kortikosteroidiem
Latvija ir pieejama HAE specifiska
terapija

PAPILDUS INFORMACIJA:

www.angioedema.lv

Reto slimibu koordinacijas centrs BKUS,
tel. 67514618

Atbalsta vieniba RAKUS, tel. 67042537
Atbalsta vieniba PSKUS, tel. 26512606




Man ir hereditara angioedéma ~ Kas ir HAE? Kur meklét palidzibu?

Man ir hereditara Kas ir HAE? Kur meklet palidzibu?

ang |Oedema Hereditara jeb iedzimta angioedéma ir Diagnostikas un arstéSanas iespéjas Latvija
) R primars imundeficits, reta autosomali
Atbalsts un informacija cilvékiem ar HAE, un i o , .
i a2 g dominanta genétiska slimiba, kas izpauzas ar
vinu gimeném )
zemaudu tisku



