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1. Bevezetés

Az angioddémads roham a szubkutan és szubmukozus szovet 6démajaként definidlhatd, mely a
megnovekedett érpermeabilitas kovetkezménye, amit vazoaktiv medidtorok valtanak ki.
Bradikinin medialta angioodémarol akkor beszélhetiink, ha a szoban forgd vazoaktiv mediator
a bradikinin. Ez a koérkép megjelenhet Cl-inhibitor (C1-INH) hianyos allapot kiséretében,
szerzett formaban is (C1l-INH-AAE). A CI1-INH nemcsak a komplement rendszerben
miikddésében vitathatatlan jelentéségii, hanem mas, plazmaenzimrendszerekben is inhibitor
funkciot tolt be, ennek kovetkeztében a C1-INH hidnyos angioddémak tiinetei és kezelési
modjai is szorosan Osszefonddnak ezekkel az enzimrendszerekkel.

A C1-INH-AAE sajatossaga, hogy 40 éves kor felett jelenik meg, és negativ csaladtorténet
jellemzi, szamos kivaltdo oka koziil kiemelendé az angiotenzin-konvertalé enzim inhibitor
(ACE]) tartalmu vérnyomdascsokkentd szerek.

A CIl-INH-AAE betegek esetében elengedhetetlen a lehetséges alapbetegségek iranyaba
torténd kivizsgalas a CI1-INH-AAE betegek esetében. Leggyakrabban az alapbetegség
hemato-onkologiai jellegii (B-sejtes limfoma, kronikus limfocitas leukémia, mieloma
multiplex), de eléfordulnak immunoldgiai eredetli (szisztémés lupus, nem meghatarozott
jelentéségli monoklondlis gammopathia (MGUS), illetve fert6zésre (Helicobacter pylori,
Hepatitis C) visszavezethetd korképek is. Az alapbetegség akar évekkel az elsé C1-INH-AAE
tiineteket kovetden is manifesztalodhat, igy nagy hangsulyt kapnak a rendszeres ellenérzd
vizsgalatok.

A C1-INH-AAE a komplement utvonal vizsgalataval igazolhato. A betegségre jellemzd a
csokkent hemolitikus 6sszkomplement (CH50), C4, C1-INH antigénikus koncentracid, Cl1-
INH funkcionalis aktivitds, valamint altalaban a Clq titer is alacsony. Diagnosztikus értéke
van a C1-INH-Ab jelenlétének is.

A C1-INH-AAE-ben szenvedo betegek az els6 tiinetek megjelenésekor altalaban nem kapnak
megfeleld gyogyszeres kezelést. A tiinetek a siirgdsségi ellatas soran — komplement
laboratoriumi leletek hianyaban — konnyen tekinthetdek allergias reakcionak, igy az ilyenkor
megszokott protokoll alapjan a betegek antihisztamin és szteroid tartalmu gyogyszereket
kapnak, amik — az angioddéma patomechanizmusara visszavezetheté okok miatt -
hatastalanok ezen betegek esetében.

A C1-INH-AAE kezelés elsd 1épéseként sziikséges az angioddémas rohamokat kivalté okok
feltarasa, ugyanis ezek elkeriilésével mar onmagaban megelézheték a rohamok.

A kezelésében fontos szerepet kap a bradikinin felszabadulas gatldsa (emberi vérplazméabol

eléallitott C1-INH (pdC1-INH) vagy rekombinans uton eldallitott C1-INH (rhC1-INH)) vagy



a mar felszabadult bradikinin k6tédésének gatlasa a B2 bradikinin receptorokhoz (icatibant).
Tovabbi mechanizmus alapjan is miikodhetnek a gydgyszerek, mint példaul a kallikrein
inhibitor ecallantide és lanadelumab, az attenualt androgén tipusu danazol vagy az
antifibrinolitikus tranexdmsav.

Az alapbetegség korai feltarasa és annak kezelése szamottevd csokkenést eredményezhet az
angioddémas rohamok gyakorisagaban, vagy akar teljesen meg is sziintetheti azokat. Az
elsdsorban B-sejtes limfoma kezelésére hasznalt rituximab (CD20 pozitiv B-limfocitédk elleni
monoklonalis antitest) sikeresnek bizonyult C1-INH-AAE kezelése esetében is. 2006 oOta
szamos tanulmany bizonyitja, hogy a rituximab hosszl tavon visszaszoritja az angioddémas
rohamokat, illetve helyre allitta a CI1-INH titert. Rosszindulatd limfoproliferativ
alapbetegségek kezelésére alkalmazott kemoterapids gyodgyszerek is kapcsolatba hozhatok a
C1-INH-AAE visszaszoritasaval.

A rendszeres nyomon kovetés elengedhetetlen sarokkove a CI1-INH-AAE kezelési
lokalizacidjanak feljegyzését foglalja magaba, hanem a komplement paraméterek ellendrzd

vizsgalatat is.



2. Célkitiizés

Azoéta, hogy az elsd beteg esetét leirtdk, kdzel 200 C1-INH-AAE betegrdl publikaltak az
irodalomban, tobbnyire egyediilallo esetek, esettanulmanyok €s keresztmetszeti retrospektiv
esetsorozatok formajaban, (17, 18, 31, 47, 48) nyomon kovetéses vizsgalatokat elenyész6
szamban talalunk.

Prospektiv, hosszli tavii nyomon kdvetésen alapuld vizsgalatainkkal az alabbi kérdésekre,

problémakra kerestiik a valaszt, megoldast:

1) Szervezetiink antitestjei nemcsak szabadon, hanem komplexet alkotva is eléfordulhatnak,
igy kizarolag a szabadon el6forduld antitestek mérésével felmeriil a valds antitest mennyiség
alabecsiilésének hibaja. (34) Célunk volt egy, a diagnosztikat kiegészit6, 01j, enzim-kotott
immunszorbens vizsgalati eljaras (ELISA) fejlesztése, mellyel a betegek vérében esetlegesen
eléforduld C1-INH/C1-INH-Ab komplexek (CAC) kimutatasa valik lehetségessé. Erdemes
ezek vizsgalata, nyerhetiink ezzel a tovabbi méréssel tobb informaciot? Segiti a diagnosztikat,

kiegésziti a betegek nyomon kovetését?

2) C1-INH-HAE esetén eltolodas figyelheté meg a nemek kozott, magasabb a ndi betegek
szama, mig C1-INH-AAE esetében ilyen kiilonbség nem lathat6. C1-INH-AAE esetén van
kiilonbség a nemek kozott a rohamok szdma, lokalizacidja és a komplement paraméterek

tekintetében?

3) Kutatélaboratoriumunk korabbi munkaja soran Osszefliggést talalt a C1-INH hianyos
komplementprofil és a betegség sulyossdga kozott CI-INH-HAE esetében. (49) Erre
vonatkoz6 irodalmi adat C1-INH-AAE esetében nem 4all rendelkezésre. Van Osszefiiggés a

komplement paraméterek és a C1-INH-AAE klinikai tiinetei és kezelése kozott?

4) Mig akut kezelés tekintetében a gyogyszerek rendkiviil magas hatasfokuak, hossza tava
profilaktikus kezelés esetén az irodalom a hatékonysag széles skalajat irja le.

Betegcsoportunkban mennyire volt hatdsos a hossza tavua profilaxis?

5) Irodalmi adatok alapjan az alapbetegség — melyhez a C1-INH-AAE tarsul - kezelése
csokkenti az angioddémdas rohamok szadmat, esetenként teljesen meg is sziinteti azokat.
Betegcsoportunkban a C1-INH-AAE a klinikai tiinetek Osszefiiggésben allnak a rituximab

kezeléssel?



6) Az irodalomban nem talalkozunk olyan esettel, ahol az alapbetegség kezelését kovetden a
teljes komplementprofilt vizsgaltdk volna. Van kapcsolat a komplement paraméterek és a

rituximab kezelés kozott?

7) Az el6z6 kérdések megvalaszolasa sordn felmeriilt a gyand, hogy a komplement
paraméterek nem csak az alapbetegség kezelését kdvetden valtoznak, hanem esetleg mar azt
megel6zOen is. A komplement paraméterek alakulasa elére jelezheti a C1-INH-AAE, illetve

az alapbetegség aktivitdsanak valtozasat?

8) A fenti kérdések vizsgalata és megvalaszolasa révén célunk volt egy, a betegek érdekében

torténd hatékonyabb terapids stratégia kialakitasa.



3. Modszerek

3.1. Betegek

Betegcsoportunk az 1999 és 2020 kozott ismeretlen eredetli angioddémas tiinetekkel a
Kozpontunkba utalt 3938 betegbdl keriilt ki, akik koziil 214 betegnél diagnosztizaltunk C1-
INH hianyos angioddémat, koziiliik 19 betegnél C1-INH-AAE-t. Utobbi diagnoézisanak alapja
a negativ csaladtorténet, az elsd tiinetek megjelenési ideje, és a klasszikus komplement
utvonal atfogd laboratoriumi vizsgalatabol (CHS50, Clq, C4, CI-INH antigénikus
koncentracid, CI1-INH funkcionalis aktivitds, C1-INH-Ab) szarmazo eredmények voltak.
Amennyiben a beteg kortorténete nem tett emlitést alapbetegségrodl, ugy tovabbi vizsgalatok
(laboratoriumi, képalkotd) iranyultak ezek felfedésére. A betegek évente legalabb egyszer
ellendrz vizsgalaton jelentek meg, amikor Orszadgos Angioddéma Regiszterlinkben
rogzitettiik az angioddémas rohamok kivaltéd tényezoit, gyakorisagat, lokalizaciojat, a tovabbi
betegségekre vonatkozo informaciokat és orvosi beavatkozasokat, valamint az angioddémas
rohamokra, az egyéb betegségekre alkalmazott akut és megel6zé kezeléseket, valamint
laboratériumi vizsgalatok céljabol vérvétel tortént és minden alkalommal komplement

vizsgalatot is végeztiink.

3.2.  Komplement vizsgalatok

A CHS50 (CH50/ml) meghatarozasa birkavéres hemolitikus modszerrel, a C1-INH antigénikus
koncentraciot (g/l) hazi radialis immundiffiziés modszerrel tortént. A C1-INH funkcionélis
aktivitasat (%) C1-INH ELISA Kittel mértiik (Quidel, San Diego, CA, USA), a Clq (mg/l),
anti-Clq (mU/1) és az IgG-, IgM- és IgA tipusi C1-INH-Ab (mU/) titereket pedig hazi
ELISA modszerrel. (49, 50) A C3 (g/l) és C4 (g/l) méréseket turbidimetrids mérési elvii
automatan végeztiik (Cobas Integra 400 késziilék; Roche, Svijc).

3.3.  CI1-INH/C1-INH-Ab komplexek (CAC) mérése

Mivel nem voltak egyértelmli irodalmi adatok, CAC mérésére 0j, ELISA tipusi mddszert
fejlesztettiink, és vizsgaltuk a komplex titerek valtozasanak id6beli lefutasat.

96 lyukti Nunc Maxisorp (ThermoFisher, USA) mikroplate-en végeztilk a mérést, melyet
affinitas kromatografiaval tisztitott nyul anti-human C1-inhibitor 1gG-vel fedtiink (1 ora alatt

37°C-on vagy egy ¢jszaka alatt 4°C-on). Haromszor ismételt mosasi 1€pést (minden esetben



PBS-Tweennel) kdvetden a plate-et 2%-0s BSA-PBS-sel (bovine serum albumin — phosphate
buffered saline) blokkoltuk (37°C-on 2 6ran keresztiil).

Haromszoros mosast kovetden keriiltek a mintadk és kontrolok a plate-re, és 1 ordn keresztiil
37°C-on inkubaltuk. 1% BSA-PBS-Tween-t haszndltunk a vakmintaként és a mintdk és
kontrolok ezerszeres higitasdhoz. Konjugatumként torma peroxidazzal jel6lt nyual anti-human
IgG, IgM ¢és IgA elleni antitesteket hasznaltunk, melyet haromszori mosast kdvetden
adagoltunk a plate-re és 1 orat inkubaltuk szobahémérsékleten. Hairomszoros mosast kdvetden
TMB-vel (3,3'5,5'-tetramethylbenzidine) hivtuk el6 a plate-ct és 0,4 M kénsavval allitottuk le
az elohivast néhany perc elteltével. Abszorbanciat mértiink 450 nm-en, és a referencia mérés

pedig 620 nm-en tortént Tecan automataval (Tecan M1000pro, Group Ltd).

3.4. Statisztikai modszerek

A statisztikai szamitasokat és grafikonokat Prism 7.00 (GraphPad) és Statistica (Tibco)
szoftverrel végeztiik. 5%-0s szignifikancia szintekkel dolgoztunk.



4. Eredmények

4.1. Nemek kozotti eltérés

A betegek nem-closzlasa egyenletes volt, 9 férfi és 10 n6 beteg alkotta betegcsoportunkat.

4.1.1. Klinikai tiinetek

Alapvetd kiilonbség adodott az angioddémas rohamok szdmaban a nemek kozott, ugyanis a
férfiak az Osszes roham 64%-4t tapasztaltdk, mig a ndéknél alakult ki a maradék 36%.
Erythema marginatum két ndbetegnél jelentkezett, de naluk is csak fél éves idészakra
kiterjedden.

Nyelv-ajak 6déma korében adodott a legnagyobb eltérés a nemek kozott, a férfiaknal jelent
meg ezen angioddémas rohamok 96%-a. Ezt kovették a genitalidkra kiterjedd angio6démas
rohamok, aminek 95%-a alakult ki a férfiak korében, az arc 6démak 65%-a volt jellemzé a
férfiakra. A néi nem a multilokalizacios angioddémak esetében dominalt legerdsebben, ezek
84%-a a ndk korében jelent meg. Ezt kovették a végtag 6démak, aminek 63% a ndkre volt
jellemzd. A bélrendszeri 6déméak megjelenése a nemek kozott kiegyenlitett, a férfiak:ndk

korében torténd megjelenés aranya 9:11 volt.

4.1.2. Komplement paraméterek
A vizsgalt komplement paraméterek nem mutattak szignifikdns eltérést a nék és férfiak

kozott.

4.2. Komplement paraméterek, klinikai tiinetek és a C1-INH-AAE kezelése

4.2.1. Komplement paraméterek és a klinikai tiinetek
Nem talaltunk Osszefliggést az elsé angioddémas roham ota eltelt id6 €és a komplement
paraméterek kozott. Az angioddémas rohamok szama az adott mérést megel6zo és az azt
kovetd 12 hoénapra vonatkozodan is korreldciot mutatott a CHSO titerrel, tehat ez, mint

predikcids faktor értelmezhetd.

4.2.2. Klinikai tiinetek és a C1-INH-AAE kezelése

4.2.2.1. Elsédleges profilaxis
Elsédleges profilaxisként hatékony lehet az angioddémas rohamokat kivaltd faktorok
keriilése. Egy betegiink kiilonbozo ételeket (koztiik glutén tartalmuakat is) jelolt meg kivalto

tényezoként. Két éves nyomon kovetés utan gluténérzékenység igazolodott, ezt kovetden



gluténmentes diétat tartott a beteg, €s igy az angioddémas rohamainak €ves szama negyedére
csokkent.

4.2.2.2. Akut kezelés
12 beteg alkalmazott akut kezelést angioddémas rohamban. Mind a pdC1-INH (10/12),
rhC1INH (3/12) illetve icatibant (6/12) kezelések hatékonyan sziintették meg az angio6démas
rohamokat. PAC1-INH kezelés esetén egy betegnél fordult elé, hogy az eléirt mennyiség (20
Ul/kg) nem volt elegendd az angioddémas roham visszaszoritasara, de 55 Ul/kg emelt
mennyiségll gyogyszer mar elérte a kivant hatast.

4.2.2.3. Rovid tava profilaxis
Rovid tavh profilaxisként pdC1-INH-t kapott 2 beteg fogaszati beavatkozas eldtt, 1 beteg
icatibantot kapott fogaszati beavatkozas eldtt, 1 beteg thC1-INH-t hasfali sérvmiitét el6tt. A
beavatkozédsok zavartalanul zajlottak €s angio6démas epizéd nem alakult ki. 6 beteg esetében
fordultak el6 olyan kisebb beavatkozasok, amelyeket megel6zden a betegek nem kaptak rovid
tavua profilaxist. 1/6 beteg szamolt be angioddémas rohamrdl a 1égesémetszés sebének zarasat,

illetve csontveld biopsziat kovetden.

4.3. Hosszu tavu profilaxis hatasossaga betegcsoportunkban

Hosszu tava profilaxisként attenudlt androgént (danazol) szedett 1 beteg és tranexamsavat 2
beteg. A hosszu tavh profilaxis mellett az angioddémas rohamok szdma egyik beteg esetében
sem csOkkent, a komplement paraméterek sem javultak szamottevé mértékben a kezelés
mellett.

Két beteg a visszatérd gyakori angioddémas rohamok kezelése érdekében, nem az
angioddémas rohamok megeldzésére szolgald szokdsos terapidban részesiilt, hanem rituximab

terapiat kapott, amik sikeresen megsziintették az angio6démas rohamokat.

4.4. Klinikai tiinetek és az alapbetegség kezelés

15/19 betegnél igazolddott alapbetegség. 8/15 betegnél az alapbetegség nem igényelt kezelést,
rituximab kezelést 5 beteg kapott, egy beteg rituximab kezelést kapott és autolog Ossejt
transzplantacion esett at, egy beteg pedig VAD (vinkrisztin, doxorubicin, dexametazon)
kemoterapids kezelésben részesiilt, autolog Ossejt transzplantacion esett at az alapbetegsége
miatt valamint rituximab kezelést kapott a visszatérd angio0démas rohamok okan.

Azoknal az alapbetegséggel rendelkezd betegek esetében, akiknél az alapbetegség aktivitasa
nem indokolta annak kezelését az angioddémas rohamok szama nem csdkkent az évek soran,

koziiliik 1 beteg esetében a rohamok szama jelentdsen megnovekedett.



6 alapbetegséggel rendelkezd beteg esetében Osszehasonlitottuk az angio6démas epizddok
szamat az alapbetegség kezelése elotti és utani periodusban. Egy betegnek nem voltak
rohamai sem az alapbetegség kezelést megelézden, sem azt kovetéen. Egy beteg esetében a
rohamok szdma nem csokkent, 3/5 esetben tliinetmentessé valt a beteg. Egy beteg esetében az
alapbetegségkezelését (autolog Ossejt transzplantacio és VAD kemoterapia), kovetden 9 évig
nem jelentkeztek angioddémas tiinetek, majd ujbol megjelentek anélkiil, hogy az elvégzett
vizsgélatok az alapbetegség kiujulasara utaltak volna. Rituximab kezelést kovetden az

angioddémas epizodok ismét megsziintek.

4.5. Komplement paraméterek valtozasa rituximab kezelés hatasara

7/19 beteglink részesiilt rituximab kezelésben, 6 betegnél vizsgaltuk a komplement
paramétereket rituximab kezelés el6tt és utan. A C1-INH antigénikus koncentracio és C1-INH
aktivitas javult, a CH50, Clq, C4 érték jellemzden javult. Amely betegeknél kimutathatd volt
1gG- vagy IgA- tipust C1-INH-AD, azok esetében ezek lecsokkentek, az IgM tipush antitest,

valamint a CAC értékek valtozo tendenciat mutattak.

4.6. Komplement paraméterek az alapbetegség aktivitisanak valtozasat megel6zoen

Az egyes betegek hosszll tdvi nyomon kdvetésének vizsgélata soran fény deriilt arra, hogy a
komplement paraméterek mar az alapbetegség diagnozisat vagy annak kitjulasat akar évekkel
megeldzden is mar romld tendencidt mutatnak, ezzel eldre jelezve a betegség allapotanak
romlasat. Kiemelt jelentdségli azon beteg kortorténete, akinek az alapbetegség kezelését
kovetden 9 évvel Gjra megjelentek az angioddémas rohamai, de komplement értékei mar 3

évvel korabban elkezdtek a normal értékrdl a koros tartomany felé valtozni.

47. CAC mérések értékelése

Nem mutat Osszefliggést a szabadon és komplexben keringd antitestek jelenléte: vannak olyan
betegek, akiknél C1-INH-ADb van, és CAC nincs, van, akiknél C1-INH-Ab nincs és CAC van,
illetve olyanok is vannak, akiknél mindketté van, vagy egyik sincs. Erdekes megfigyelés,
hogy akinél vagy a C1-INH-Ab, vagy a CAC titere magas, annal a masik formaban jelenlévo
antitest mennyisége nem lépi tul a normal értéket. Ennek részletesebb vizsgalata, az egyedi
idévonalak tanulmanyozdsa elvezet minket ahhoz az észrevételhez, hogy azokndl a

betegeknél, akiknél adott immunglobulin tipusbol a kdvetési idoszak alatt eléfordul C1-INH-



Ab ¢és CAC forma is, ezek a paraméterek egylitt valtoznak, ha az egyik csokken, a masik
novekszik és forditva. Ebbol arra kdvetkeztetiink, hogy a szabadon és komplexben keringd
antitestek egy dinamikusan valtozo egyensulyi allapotot hoznak 1étre, és az antitestek abszolut
mennyisége kozelitben allando lehet. Kizarolag a CI-INH-Ab mérése a CAC nélkiil

informacid vesztéshez vezethet.



5. Kovetkeztetések

1) Erdemes a CAC vizsgalata, nyerhetiink tovabbi informaciot ezzel a méréssel?

A CAC titerek valtozasa alkalmas a C1-INH-AAE monitorozasara. B-sejtes limfomaban
szenvedd betegek esetében kiemelt fontossagu a CAC vizsgalata a C1-INH-AD titerek mellett,
mert van olyan beteg, akinél CI1-INH-Ab nem mutathaté ki, de CAC igen, igy fontos
informdaciot tévesztiink szem el6l a diagnosztika sordn, ha csak az egyik paramétert
vizsgaljuk.

Danazol, mint hosszu tava profilaxis bevezetése elott fontos informacio, hogy a betegnek
vannak-e C1-INH elleni antitestjei (ilyen esetben a terapia hatastalan). Kizarolag a szabadon
kering6 antitestek vizsgalata téves informaciot adhat a kezeld orvosnak és felesleges terhet 16
a betegre, ami a CAC vizsgalataval kikiiszobolhetd, segitségével hatékonyabb kezelés
tervezhetd a betegnek.

A CAC vizsgalataval kizarhaté a de novo C1-INH-HAE abban az esetben is, ha C1-INH-ADb

nem mutathato ki.

2) Van kiilonbség a nemek kozott a rohamok szama, lokalizicidja és a komplement
paraméterek tekintetében?
Eredményeink alapjan az angioddémas rohamok lokalizacidjaban eltérés adodik a nemek

kozott, viszont a komplement paraméterek tekintetében nincs kiilonbség.

3) Van 0sszefliggés a komplement paraméterek és a C1-INH-AAE klinikai tiinetei és kezelése
kozott?

A komplement paraméterek koziil a CH50 mutatott dsszefiiggést a rohamok gyakorisagaval
nem csak visszamendleg, hanem a jovére vonatkozodan is, igy predikcios biomarkernek is
tekinthetd C1-INH-AAE esetében (szemben a CIl-INH-HAE-vel, ahol Osszefiiggés nem
tarhato fel).

4) Mennyire volt hatasos a hosszu tava profilaxis betegcsoportunkban?
A hossza tavi profilaxis mellékhatasai miatt széles korben nem alkalmazhatd. A Kkis
betegszadm miatt messzemend kovetkeztetések levonasara elemzésiink nem alkalmas, de 3

betegiink koziil ez a kezelési modszer egyikiik szdmara sem hozott szdmottevd javulast.

5) A klinikai tiinetek Osszefiiggésben allnak a rituximab kezeléssel?



Erdsen lecsokkent a rohamok éves szama azoknal a betegeknél, akik kaptak rituximab
kezelést, tobb esetben a rohamok teljesen megsziintek. A rohamok magas szama dnmagaban

is indokolja a rituxomab kezelést (elegendd kisebb dozisban, mint alapbetegség kezelésként)

6) Van kapcsolat a komplement paraméterek és a rituximab kezelés kozott?
Az alapbetegség kezelését kdvetden javultak a komplement értékek. Azon betegek korében,
akik végiil elhunytak az alapbetegség kovetkeztében, a komplement paraméterek is sulyosan

alacsony szinten voltak.

7) A komplement paraméterek alakulasa eldre jelezheti a CI1-INH-AAE, illetve az
alapbetegség aktivitasanak valtozasat?

Alacsonyabb CH50 érték tobb rohamot prediktal.

Egy betegiink esetén a hosszu kovetési id0 €s a tobbszori alapbetegség kezelés lehetové tette a
célkitiizés elemzését. Az 6 esetében a komplement paraméterek romlasa évekkel eldre jelezte

az alapbetegség kiujulasat.

8) Kialakithat6 egy hatékonyabb terapias stratégia?

A komplement paraméterek szoros nyomon kovetése és az adatok elemzése nagyban eldsegiti
a CI1-INH-AAE korfolyamatanak tanulmanyozasat, valamint a CI-INH-AAE ¢és az
alapbetegség jovOobeni alakuldsdnak megitélését. Vizsgalatainkat a jovében is hasonld
részletességgel végezziik, mivel bizonyitast nyert, hogy a betegek ellatasaban nagy segitséget
jelent nem csak az aktudlis komplement értékek figyelembe vétele, hanem az értékek
Osszehasonlitdsa a kordbbi évek adataival. Az ilyen jellegli attekintés noveli a terapia
hatékonysagat, segiti a predikciot, ez pedig objektiv kezelési stratégia kialakitasat teszi
lehetdvé. Ujonnan bevezetett paraméteriink a CAC tovabbi sziikséges informacioval tudja
ellatni a kezeld orvost, ami befolyassal lehet a tovabbi terapiara.

Rituximab kezelés alkalmazasa indokolt lehet gyakori angioddémas rohamok esetén is, nem

csak olyankor, amikor ezt az alapbetegség sziikségessé teszi.
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