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Paveldimoji angioedema (PAE) - kas tai?

- PAE yra reta (1:10 000-1:50 000") sekinanti autosominé dominantiné liga, kylanti dél komplemento
sistema reguliuojancio C1 esterazés inhibitoriaus (C1-INH) trakumo® .

- 75 % atvejy i liga yra paveldimas.

— Priepuoliai paprastai pasizymi netikétu galtuniy, lytiniy organy, liemens, virSkinamojo trakto,
veido ir gerkly tinimu®+.

— Prasidéjus tokiam priepuoliui simptomai pamazu stipréja 24-36 valandas? ir gali islikti iki 5 dieny®.

Ar yra kokiy nors zenkly, kurie galéty jspéti apie artéjantj priepuolj?
- Dauguma pacienty gali numatyti biisimg priepuolj pagal prodromo simptomus’.
- Prodromai gali testis iki 48 valanduy. Jy metu pacientams pasireiskia nuovargis, blogumas, raumeny

skausmas, bérimas, dilg¢iojimas, nerimas ir nuotaikos svyravimai”®.

Kas sukelia priepuolj?
- Konkrety priepuolj sukeliantys dirgikliai paprastai nezinomi®, bet tam tikrais atvejais buvo pastebéta,
kad priepuolj paskatino*:
* emociniai iSgyvenimai (klinikinio tyrimo metu tai sudaré 23 % priepuoliy 33 % pacientu)®
e fizinés traumos (5 % priepuoliy 12 % pacienty)?;
* estrogeno lygio pokyciai (9 % priepuoliy 11 % pacienty)?;
» kiti veiksniai, tokie kaip infekcijos, audiniy suspaudimas, tam tikras maistas, ilgas séd¢jimas arba
stovéjimas?, danty taisymas.

Kas sukelia PAE?

- Dauguma atvejy C1-INH geno' mutacija sukelia kraujo plazmoje esancios funkcinés medziagos
C1-INH sumazéjimas, kuris paveikia kontakto su alergenu ir reakcijos kelig>+.
*1 tipo PAE pacientams budingas zZemas C1-INH lygis>°.

* 2 tipo PAE pacientams budingas normalus nefunkcionuojancio C1-INH lygis® .

- Plazmos kalikreino tonuso reguliacijos sutrikimai kalikreino ir kinino sistemoje lemia
didelés molekulinés masés kininogeny skilimga ir pernelyg didelio bradikinino kiekio gamyba,
dél kuriy atsiranda su priepuoliais susijusiy pozymiy ir simptomu?".

Kodél PAE daznai yra nepastebima?

~ Si liga daznai diagnozuojama klaidingai dél jos retumo, simptomy nevienalytiskumo ir jy
persidengimo su kitomis ligomis™.

- Daznos klaidingos diagnozés': angioedema (alerging, 55,7 %; nealerginé, 20,5 %) ir gastroenterologiniai

sutrikimai (apendicitas, 27,0 %; tulzies puslés ir lataky sutrikimai, 5,4 %; gastroezofaginio refliukso liga,
4,9 %; peptiné opa, 3,8 %)™

* Klinikiniame steb¢jimo tyrime, kuriame apie dirgiklius pranes¢ 104 pacientai i$ 395.
" Klinikiniame stebéjimo tyrime, kuriame apie klaidingg diagnoze pranesé 418 pacientai i$ 633.
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Kaip PAE gali paveikti pacienty kasdienybe? ap*lke,mPAkmE

- Priepuolio metu: skausmas, nerimas, nesugebé¢jimas atlikti kasdieniy uzduociy® .

* Jei priepuolio metu nesuteikiama tinkama medicininé pagalba, iki septyniy dieny po priepuolio
asmuo gali negaléti dalyvauti kasdiené¢je veikloje, jskaitant darbg ir laisvalaikj® 7.
» Negydant simptomai gali pasireiksti kas 7-14 dienus.
— Tarp priepuoliy: pacientams gali pasireiksti padidéjes nerimas, stresas, depresija ir kitos
emocinés problemos®.

Kas labiausiai kelia nerimg PAE pacientams?

— Laikui bégant liga gali sutrukdyti pacientui siekti mokslo ir karjeros aukstumy ir paskatinti atsisakyti
tam tikros darbo pozicijos*, sukelti baime, kad jis perduos liga savo vaikams®.
- Be to, pacientams kelia nerima tai, kad sunku nuspéti, kada priepuoliai pasireiks, priepuoliai yra

skausmingi, juy metu galima uzdustis.

Kaip PAE diagnozuojama?

- PAE diagnozuoti ir skirtingiems tipams atskirti naudojami $ie tyrimai®'°:
* komplemento sistemos tyrimas;
* funkcinés sistemos tyrimas;
* genetinis tyrimas.

- Diagnozavus liga butina istirti ir artimiausius paciento Seimos narius”.

Kas yra atsakingas uz PAE gydymaq ir priezitrqg?

- Pacienty priezitra turi rupintis PAE iSmanantys gydytojai: alergologai, imunologai, dermatologai
arba otolaringologai.

- Pacientai turéty bendradarbiauti su specialistais sudarant gydymo planus, pildyti priepuoliy ir
dirgikliy Zurnala, jame nurodyti dirgiklius ir kartu aptarti kity Seimos nariy iStyrimo galimybes*.

Kaip PAE gydoma?
- Antihistaminiai preparatai, gliukokortikoidai ir adrenalinas néra veiksmingi gydant priepuolius®.

- 1ir 2 tipo PAE gydymo budy prieinamumas priklauso nuo geografinés padéties".

- Pagal poreiki: gydymas C1-INH, plazmos kalikreino inhibitoriumi (tik JAV), bradikinino B2
receptoriy antagonistu, jei reikia, detergentais apdorota arba Saldyta plazma'.

- Profilaktika: androgeny kiekio mazinimas ir gydymas C1-INH yra patvirtinti kaip tinkami
trumpalaikei ir ilgalaikei profilaktikai¢, nors tiek vienas, tiek kitas pasizymi $alutiniu poveikiu?,
be to, priepuoliai galimi net ir taikant profilaktikos priemones®.
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