Herediteert angiogdem — en «SMT»
tannleger ber ha kjennskap fil

\ Amalie Storaa Jensen, Lene Frgyen Sandvik og Sigbjern Laes

Angioodem i munnhule og hals er en fryktet tilstand for alle som arbei-

der med eller rundt gvre luftveier, og kan i verste fall fore til asfyksi og

kvelning. De vanligste og mest kjente arsakene er allergiske reaksjoner,
men det finnes ogsa en arvelig variant, herediteert angioodem, vanligvis
forkortet HAE etter den engelske betegnelsen hereditary angioedema.

Tilstanden er tidligere kalt «heriditeert angionevrotisk edem», og det er

denne betegnelsen som brukes i «sjeldne medisinske tilstander»

(SMT)-listen. HAE har en annen virkningsmekanisme enn allergisk

angiopdem. Det er szerlig tre ting tannleger bor merke seg nar det gjel-

der HAE, utover at den star pa Helfos «SMT-liste»:

1) Hos personer med HAE kan anfall utlgses av manuelle prosedy-
rer i munnhule og hals. Typisk er intubering, tannekstraksjoner
og mer omfattende tannbehandling.

2) Tiltak man setter inn mot allergi, som antihistaminer og korti-
kosteroider, vil ikke ha effekt pa et HAE-anfall.

3) Forlepet er annerledes og vesentlig langsommere enn ved aller-

giske reaksjoner.

Angiogdemer kjennetegnes av en kraftig lekkasje fra blodkar som

gjor at vevet klinisk «<hovner opp». Dette skjer ved i hovedsak to
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mekanismer: Den forste skyldes histaminfrigjering og er typisk ved
allergiske reaksjoner, men kan ogsa forekomme uten kjent utlosen-
de arsak. @demet utvikles da hurtig og kan ledsages av klge og ur-
tikarielle utslett. Den andre mekanismen skyldes bradykininmedi-
erte prosesser og ses ved hereditert angiopdem. HAE skyldes
genfeil som resulterer enten i redusert mengde sékalt C1-hemmer
eller redusert funksjon av C1-hemmer. Dette proteinet virker som
en brems pa flere prosesser i blodet, og ved svekket funksjon kan
det lekke veeske fra blodarene ut i vevet som gir hevelser i hud og/
eller slimhinner. Anfall med hereditere angioodem i hud, GI-trac-
tus eller ansikt/munn/larynx kan komme spontant, eller utlgses av
trykk eller traumatisering av hud og slimhinner. Dentale og medi-
sinske prosedyrer, emosjonelt stress og infeksjoner er blant de van-
ligste stimuli som trigger anfall med edem. Selv om anfall er selvbe-
grensende og forsvinner i lgpet av 2-5 dager hos de fleste, kan de
veere smertefulle, og anfall i larynx kan forarsake fatal asfyksi der-
som pasienten ikke far behandling. Anfall kan vaere begrenset til ett
anatomisk omréde, men kan ogsa affisere flere omrader samtidig.
Noen opplever fatigue, influensalignende symptomer, muskelsmer-
ter, kvalme eller irritabilitet i forkant av et anfall. Omtrent halvpar-
ten av pasientene far et ikke-klgende, rodt utslett i hud for et anfall
starter (1, 2). Diagnosen herediteert angiopdem stilles pa bakgrunn
av familieanamnese, sykehistorie og blodprever (C4, C1 inhibitor
kvantitering og C1 inhibitor funksjonstest). Noen ganger gjores
ogsa genetisk utredning.

Anfall i huden starter ofte med en endret sensibilitet/prikkende
fornemmelse i hud, etterfulgt av okende edemer de neste 2-3 time-
ne. Angiopdemet bygger seg opp i lopet av de forste 24 timene, for
det langsomt avtar og forsvinner over de neste 2-3 degn. Angioo-
dem i ansikt og lepper utgjor ca. 3 % av alle anfall i hud. Disse mé
monitoreres noye, siden 30 % av anfall i gvre luftveier starter med
odem i ansikt og lepper (3).

Qvre luftveisanfall starter enten som isolerte hevelser i larynx,
eller i assosiasjon med hevelse i ansikt, lepper, munnslimhinne eller
tunge. Tidlige symptomer kan veere sart, irritert, kloende svelg, hes-
het, svelgevansker, endret tale, gjoende hoste. Laryngealt edem ut-

vikler seg vanligvis over tid (4). Prosedyrene som gir heoyest risiko
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for & utlgse anfall av HAE er oppgitt & veere intubasjon, oral kirurgi
og omfattende tannbehandlingsprosedyrer. I en studie med 577
tannekstraksjoner hos pasienter med HAE der det ikke ble gitt pro-
fylakse fikk 124 (21,5 %) angiosdem, og 116 av disse fikk hevelse i
ansikt og/eller gvre luftveier. (5)

Anfall har blitt oppgitt til & starte gjennomsnittlig 14 timer (1-
72 timer) etter utfort tannbehandling. En studie som tok for seg 70
fatale tilfeller av hereditert angiosdem (ikke spesifikt relatert til
tannbehandling) anga at nar anfallet forst startet kom det gjerne i 3
stadier: Et predyspnestadium som varte gjennomsnittlig i 4 timer
(0-11 timer), deretter et dyspnestadium som varte i gjennomsnittlig
41 minutter (2 minutter-4 timer), deretter bevissthetstapfasen som
varte gjennomsnittlig 9 minutter (2-30 minutter) for ded. Det ma
bemerkes at av disse 70 pasientene hadde 63 ikke kjent HAE-diag-
nose og hadde séaledes heller ikke ngdvendig medisin tilgjengelig
(4). T Norge er det ca. 160 pasienter med hereditaert angiogdem.
Arvegangen er autosomal dominant, dvs. at det er 50 % risiko for at
et barn arver sykdommen hvis en av foreldrene er rammet. I ca.
25 % av tilfellene oppstar genfeilen spontant, dvs. at HAE-pasienten
ikke har en forelder med samme sykdom.

Pasienter med kjent HAE som skal gjennomfere mer omfatten-
de tannbehandling ber fa profylaktisk behandling med plasmaderi-
vert Cl-hemmer intravenest (Berinert® eller Cinryze °). Medika-
mentet gis gjerne 1-3 timer for tannbehandlingen starter. Enkelte
pasienter er oppleert i a administrere dette selv. Andre pasienter har
avtaler med behandlende lege (hudlege eller annen spesialist) om

hvor de kan fa hjelp til & f& denne medisinen for tannlegebesok
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(f.eks. sykehuspoliklinikker eller fastlege). Pasient ber i tillegg med-
bringe bradykinin type-2 reseptorblokker sproyte (icatibant/icati-
bant Teva®) til tannbehandling. Dette settes subkutant dersom pasi-
ent likevel skulle utviklet et angiosdem. Pasienter med kjent HAE
har gjerne slik sproyte hjemme. Dersom pasient utvikler edem i
ansikt eller munn/svelg anbefales legekontakt/113 for innleggelse i
sykehus for videre behandling og observasjon til anfallet er over.
Ved herediteert angiogdem vil antihistaminer eller kortikosteroider
ikke ha effekt. Det finnes god dokumentasjon for at pasienter med
HAE som skal gjennomfere tannekstraksjoner og andre oralkirur-
giske inngrep ber ha profylakse (6, 7). Det er imidlertid neppe ned-
vendig at pasienter som skal gjennomgd mindre prosedyrer begren-
set til tannsubstans har behov for dette. Konserverende
tannbehandling og supragingival dupurasjon er eksempler pa be-
handlinger som anses & ha lav risiko. Faktorer av generell betydning
er nerhet til luftveiene, graden av traume som inngrepet potensielt
kan fore til, eller om pasienten tidligere har fatt anfall ved samme
eller lignende prosedyre. Dersom det ikke administreres profylakse
i forkant av dentale prosedyrer, ber pasienten som tidligere nevnt
ha anfallsmedisin tilgjengelig (Icatibant Teva®) (6, 7). Da anfallene
oftest starter mange timer etter tannbehandling, kan vi vanskelig se
noen fordeler med at tannbehandling utferes pé sykehus. Ved stor-
re oralkirurgiske prosedyrer, der risikoen anses som hey, kan dette
likevel vaere indisert. Det viktigste er at tannlege og pasient kjenner
til indikasjonene for profylakse og tiltak som kan iverksettes der-

som anfall likevel skulle utvikle seg.
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