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PAVELDIMA ANGIOEDEMA. ATVEJO PRISTATYMAS

Darbo autoré. Agné SAVONYTE (VI kursas).

Darbo vadové. Prof. dr. Laura MALINAUSKIENE, VUL Santaros klinikos Pulmono-
logijos ir alergologijos centras.

Darbo tikslas. Aptarti paveldimos angioedemos (PAE) klinikg ir diagnostika.

Jvadas. PAE yra reta ir pavojinga gyvybei autosominiu dominantiniu bldu pavel-
dima liga, kurig sukelia C1 esterazés inhibitoriaus trikumas arba funkcinis defektas.
Ankstyva ligos diagnostika ir priepuoliy prevencija ne tik padeda iSvengti mirties, bet
ir pagerina paciento gyvenimo kokybe bei islaiko darbinguma. PAE simptomai yra ne-
specifiski, todél sudétinga jtarti Sig retg patologijg ir daznai PAE diagnozuojama vélai.

Atvejo aprasymas. 1950 m. gimusi pacienté 2007 m. kreipési j alergologg ir
klinikinj imunologg dél besikartojanciy veido ir kiino angioedemos priepuoliy, kurie
pasireikSdavo stipriais pilvo skausmais, bendru silpnumu ir hipotenzija. Priepuoliai
prasidéjo nuo paauglystés. Pacienté daug karty konsultuota jvairiy specialybiy gydytojy.
Tikroji ligos priezastis nebuvo nustatyta, diagnozuota neaiskios kilmés alergija, todél
pacienté iki kreipimosi gydési antihistaminais, adrenalinu ir gliukokortikosteroidais
priepuoliy metu, nors gydymas buvo neefektyvus. Atlikti diagnostiniai tyrimai parodé,
kad C1 esterazés inhibitoriaus koncentracija kraujo serume 0,08 g/I, kai apatiné normos
riba yra 0,21 g/I. Taip pat atliktas komplemento C4 lygis kraujo serume — 0,051 g/I
(norma 0,15-0,57 g/l). Diagnozuotas C1 esterazés inhibitoriaus deficitas — PAE. Skirtas
gydymas C1 esterazés inhibitoriaus koncentratu buvo veiksmingas, gyvybei pavojingos
angioedemos nesikartojo, pacienté iki Siol dirba.

ISvados. Ligos gydymas yra specifinis, todél labai svarbu nustatyti paveldimg C1
esterazés inhibitoriaus stokg tikslingai. Nors PAE simptomai pradeda reikstis anksty-
vame amZiuje, liga daZnai diagnozuojama ir pradedama gydyti praéjus ilgam laikui, o
kartais ir visai nediagnozuojama, kadangi simptomy atpazinimas ir ligos diferenciacija
yra sudétingi.

RaktaZodziai. Angioedema; C1 esterazés inhibitorius; C1 inhibitoriaus deficitas;
paveldima angioedema.



