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Santrumpos

AE angioedema

AH H1 antihistamininiai vaistai

AKFI angiotenzing konvertuojancio fermento inhibitoriai

AKFI-AE angiotenzing konvertuojancio fermento inhibitoriy
sukelta angioedema

ANGPT-1 angiopoetinas-1

BKT bendrasis kraujo tyrimas

BST bendrasis Slapimo tyrimas

CRB C reaktyvusis baltymas

C1-INH C1 esterazés inhibitorius

Clq komplemento C1q komponentas

C3 komplemento C3 komponentas

C4 komplemento C4 komponentas

ENG eritrocity nusédimo greitis

FXII XII faktorius

GKS gliukokortikosteroidai

IgE imunoglobulinas E

IHAE idiopatiné histaminerginé angioedema

INHAE idiopatiné nehistaminerginé angioedema

KT kvépavimo takai

PAE paveldima angioedema

PAE-nC1-INH paveldima angioedema, kai yra normalus
C1 esterazés inhibitoriaus kiekis ir funkcinis
aktyvumas

PLG plazminogenas

TR traneksaminé rugstis



lvadas

Paveldima angioedema (PAE) - reta, autosominiu dominantiniu badu
paveldima liga, dél kurios vystosi C1 esterazés inhibitoriaus (C1-INH)
trakumas ar disfunkcija ir pasirei$kia pasikartojantys poodzio ir /
ar pogleivio tinimai, kurie neniezti ir negydant praeina savaime per
1-5 dienas. Angioedemos priepuoliai dazniausiai skausmingi, vargi-
nantys, kartais pavojingi gyvybei.

Manoma, kad ligos paplitimas siekia 1 atvejj 50 000 gyventojy. Lie-
tuvoje asmeny, serganciy paveldima angioedema dél Cl1 esterazés in-
hibitoriaus stokos, skai¢ius néra tikslus, pirminiy imunodeficity centry
duomenimis, $i liga diagnozuota 30 zmoniy. Daliai Zzmoniy §i liga néra
jtariama ir nustatoma per vélai dél Ziniy stokos arba diagnozuojama
po keleriy mety ar de$imtmeciy nuo simptomy atsiradimo. Tinimai
gali pasireiksti odoje, vir$kinamajame trakte ir virSutiniuose kvépa-
vimo takuose (KT). VirSutiniy KT angioedema (AE) yra pavojinga
gyvybei, virskinamojo trakto ir odos tinimai skausmingi ir susije¢ su
funkcijos sutrikimu, pablogéjusia gyvenimo kokybe. Liga daZniausiai
prasideda vaikystéje ar jauny suaugusiyjy amziuje. Pagrindinis pa-
tofiziologinis veiksnys — lokaliai padidéjes kraujagysliy pralaidumas,
sukeliamas bradikinino. PAE gydymas H1 antihistamininiais vaistais
(AH) ar gliukokortikosteroidais (GKS) yra neefektyvus, todél reika-
lingas specifinis gydymas C1-INH koncentratu, bradikinino recep-
toriy antagonistu, kalikreino inhibitoriumi ar kitais medikamentais.
Pirmga karta angioedemos pozymius aprasé H. Quincke 1882 m., PAE
1888 m. apibidino W. Osleris, o bradikinino reik§mé AE issivystymui
jrodyta 1963 m. Siuo metu pagal patofiziologinius mechanizmus yra
isskiriami trys PAE tipai. Leidinyje apzvelgiama PAE patogenezé, kli-
nika, diagnostikos ir gydymo principai.
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