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A publikáció egy „ritka kórképet” és ennek gondozá-
si, ápolási vonatkozásait mutatja be. Klinikánkon közel
10 éve foglalkozunk a herediter angioneurotikus ödé-
mában (HANO) szenvedô betegek ellátásával. Az elsô
idôszakban komoly gondot jelentett a legváltozatosabb
tünetekkel jelentkezô betegek ellátása, és hosszú tanu-
lási folyamaton mentünk keresztül, amíg elsajátítottuk a
kellô ismereteket, és egyre nagyobb biztonságra tettünk
szert a rohamok ellátásában. „Ritka kórképek” ellátásá-
nak esetében az orvosok, ápolók nagy részének kevés a
tapasztalata, az alacsony esetszám és a kórképek sok-
félesége miatt.

This article presents the medical and nursing man-
agement of a rare disease called hereditary angioneu-
rotic edema (HANO). Since 10 years, the III. Department
of Internal Medicine of Semmelweis University provides
adequate treatment for patients suffering from the dis-
ease. At the beginning we went through a long and com-
prehensive learning phase until we acquired enough
experience and knowledge to provide safe and efficient
care for patients having a fleur of the disease. Majority
of the doctors and nurses has insufficient experience in
managing rare diseases due to the low prevalence and
the complexity of the symptoms. 

BEVEZETÉS

„Ritka betegségek” néven azokat az életet veszélyeztetô
vagy tartós, sok esetben súlyos rokkantságot okozó kórké-
peket nevezzük, amelyeknek alacsony prevalenciája speci-
ális intézkedéseket tesz szükségessé. Ezek az intézkedé-
sek vonatkoznak a diagnosztika, a terápia, a kutatás és a
gondozás területére egyaránt. Az orvostudomány több ezer
ritka betegséget tart számon, ezek közel 80%-a genetikai
eredetû. Az egyes kórképek ugyan nem gyakoriak, de ösz-
szességében mégis jelentôs társadalmi-gazdasági problé-
mát jelentenek.

A KÓRKÉP ISMERTETÉSE

1876-ban J. L. Milton számolt be elsôként egy angio-
ödémás betegrôl. A kórkép teljes klinikai leírása Sir William
Oslertôl származik 1882-bôl. 1917-ben Crowder mutatott rá
a betegség autoszomális domináns öröklésmenetére. A
klasszikus komplement kaszkád elsô komponensének inhi-
bitorát Levy és Lepow definiálták 1959-ben. A 60-as évek

elején Pensky és munkatársai azonosították a fehérje inhibi-
tort, majd több kutató, Landerman, Donaldson és Evans kö-
zölték, hogy a herediter angioneurotikus ödéma oka a C1-in-
hibitor (C1-INH) fehérje hiánya, vagy nem megfelelô
mûködése [1]. A C1-INH májsejtekben, monocitákban,
fibroblasztokban, valamint a placenta sejtjeiben termelôdik.
Fô feladata a komplement, véralvadási, fibrinolitikus és a ki-
nin rendszerek szabályozása.

Elôször 1986-ban klónozták a C1-INH-gént, amely a 11-
es  kromoszómán található. A genetikai elváltozások hátte-
rében leggyakrabban pontmutáció áll, de más típusú elvál-
tozások is megfigyelhetôk. Ezek a pontmutációk aminosav-
cseréhez, ennek következtében a fehérje abnormális mû-
ködéséhez vezetnek. A génmutáció következtében kiala-
kult betegség autoszomális domináns módon öröklôdik, és
két fenotípusban jelentkezik. A fenotípusok alapján az I-es
típusban a C1-INH aktivitása és szérumszintje alacsony,
míg a II-es típusban a C1-INH szérumszintje normális vagy
kórosan fokozott, azonban a fehérje mûködésképtelen mu-
táns. Az utóbbi években írták le a HANO III-as típusát. Erre
a formára jellemzô, hogy a szérum C1-INH koncentrációja
és aktivitása is normális, és kizárólag nôk esetében fordul
elô.  Egyre többször számoltak be a C1-INH szerzett hiá-
nyáról, amely klinikai megjelenését tekintve hasonló a
HANO-hoz, de általában egyéb, az immunrendszer
mûködését érintô kórképekhez társul [2,3,4].

AZ ANGIOÖDÉMÁK ETIOLÓGIA SZERINTI 
FELOSZTÁSA

Herediter
• HANO I. és II. típusa
• HANO III. típusa (nôk rekurrens, familiáris ösztrogén- in-

dukált angioödémája)

Szerzett
• Szerzett C1-INH hiány 
• Fizikai hatásra létrejövô (napfény, hideg, fizikai megterhelés)
• Allergiás eredetû
• Gyógyszer indukálta
• Autoimmun betegségekhez, infekciókhoz társuló
• Ismeretlen eredetû

TÜNETEK

A HANO jellemzô tüneteit a rohamokban jelentkezô ödé-
mák képezik. Az ödémák érinthetik a szubkután és a szub-
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mukózus szöveteket is. A szubkután ödémák leggyakrab-
ban a végtagokon, az arcon, a nyakon, a törzsön, a fartájé-
kon és a nemi szerveken jelentkeznek. Az ödémák fájdalmat
nem, inkább csak feszítô érzést, esetleg mozgási nehezí-
tettséget okoznak. Nem viszketnek, gyulladásos jelek sem
láthatók. Olykor térképszerû vagy hálózatos mintájú bôrel-
változások alakulnak ki, fôleg a mellkas bôrén (eritéma mar-
ginatum, 1. ábra) [5]. A szubmukózus ödéma érintheti a fel-
sô légutak nyálkahártyáját. A gyors ütemben fokozódó gé-
geödéma néhány óra alatt fulladást okozhat. A bélrendszer
nyálkahártyáját érintô ödéma görcsös hasi fájdalommal, há-
nyással, hányingerrel, a roham lezajlása után vizes hasme-
néssel jár. Oka a bélfal ödéma és a szabad hasûri folyadék
megjelenése (2. ábra) [6,7,8].  A tünetek olyan mértékûek
lehetnek, hogy akut hasi kórkép tüneteit utánozhatják. Oly-
kor a rendkívül nagyfokú folyadékvesztés következtében
hipovolémiás sokk alakulhat ki. 

Az akut hasi roham kapcsán vizeletretenció is felléphet.
Elôfordult már perikardiális folyadékgyülem, és központi
idegrendszeri ödéma is [1].

A tünetek megjelenése a gyermek vagy fiatal felnôtt kor-
ban jellemzô. A rohamok gyakorisága változó, jelentkezhet-
nek hetente, havonta, de évekig fennálló tünetmentesség is
elôfordulhat. Idôtartamuk általában 24-72 óra.

Rohamot különbözô provokáló tényezôk válthatnak ki.
Ilyen provokáló tényezô lehet mechanikai trauma, pl.: szö-
vetroncsolással járó orvosi beavatkozások; hormonális vál-
tozások; gyógyszerek, pl.: ösztrogén tartalmú készítmé-
nyek; egyes infekciók; stresszhelyzetek.

DIAGNÓZIS

Mint annyi más esetben, itt is rendkívül nagy jelentôsége
van a pontos anamnézis-felvételnek. Amennyiben a beteg
elôzô kórtörténetében is szerepelnek ismételten elôforduló,
ödéma képzôdéssel járó „rosszullétek”, a családban többek-
nél is elôfordult hasonló roham, esetleg utólag indokolatlan-
nak bizonyuló hasi mûtétek esetén – mindenképpen gondol-
ni kell a HANO-ra. A hasi roham gyakran imponál akut hasi
katasztrófának.

A fizikális vizsgálat és rutin laboratóriumi vizsgálatokon
kívül szükségesek az immunológiai vizsgálatok és a komp-
lement faktorok meghatározása: az összkomplement és a
C3 szintje normális, a C4 szint csökkent. A C1-INH szint vál-
tozásai – emelkedése vagy csökkenése – alapján különít-
hetôk el egymástól a betegség típusai. Az I-es típusban a
C1-INH plazmaszintje és aktivitása is csökkent, a II-es típus-
ban a plazmaszint normális vagy emelkedett, a C1-INH ak-
tivitása viszont nagyon alacsony [9].

HANO esetén is rendkívül fontos a differenciáldiagnosz-
tika.
• Hisztamin-mediált angioödéma: elôfordulása a populáci-

óban gyakori, tüneteihez hasonlóak a HANO tünetei.
Azonban míg az allergiás folyamatokban az antihiszta-
minok, glukokortikoszteroidok és az adrenalin hatásos,
HANO-ban ezek a gyógyszerek hatástalanok.

• Nem hisztamin-mediált angioödémák:
• A szerzett C1-INH hiány: családi anamnézis negatív, ál-

talában a beteg 40-es éveiben kezdôdik, különbözô be-
tegségekhez társul. Az alacsony C4, C1-INH koncentrá-
ció és aktivitás mellett jellemzô az alacsony C1q szérum
szint, amely a herediter formától való elkülönítésben se-
gít.

• ACE-inhibitorok által okozott angioödéma
• Ismeretlen eredetû non-hisztaminerg ödéma
• Gégeödéma: külsô megjelenését tekintve nem különít-

hetô el egyéb etiológiájú ödémától. Kezelése azonban
alapvetôen különbözik ezektôl, így az elôzôekben emlí-
tett gyógyszerekre nem reagáló felsô légúti szubmukó-
zus ödémák esetén HANO-ra mindig gondolni kell. 

• Akut hasi kórképek: a HANO hasi rohamai – mint már

1.ábra
Erythema marginatum

2. ábra
Gégeödéma, kezelés elôtt (5a) és után (5b)
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említettük – akut has klinikai képét utánozhatják. A diffe-
renciáldiagnosztikában fontos szerepe van a hasi ultra-
hang-vizsgálatnak. A HANO-ra jellemzô a szabad hasûri
folyadék és az esetek 80%-ában a bélfal ödéma.

PROGNÓZIS ÉS KEZELÉS

A HANO-t mai tudásunk szerint gyógyítani nem lehet,
mivel a végleges terápiás megoldást a génterápia jelenthe-
ti. A betegség egész életen át fennáll, a tünetek szinte bár-
hol, bármikor megjelenhetnek. Megfelelô profilaktikus keze-
lés és tanácsadás mellett azonban a tünetek gyakorisága, a
betegség mortalitása – amely a fel nem ismert esetekben
20-30% –, jelentôsen csökkenthetô. [1,6]

A betegség kezelésében el kell különíteni a fenntartó ke-
zelést és a rohamok kezelését.

Az akut roham kezelése. Életveszélyes roham esetén
C1-INH koncentrátum adása javasolt. Súlyos gégevizenyô
esetén intubáció illetve tracheotómia válhat szükségessé. A
C1-INH koncentrátum intravénás adása után 20-30 perc
múlva az ödéma visszahúzódik, a panaszok 1 óra múlva
jelentôsen csökkennek, teljes tünetmentesség 12-24 óra
múlva következik be (2. ábra). A C1-INH koncentrátumot hu-
mán vérbôl állítják elô. Alkalmazása során eddig még aller-
giás reakciót, mellékhatást nem tapasztaltak. A gyógyszer
500-1000 NE dózisban intravénásan adandó. Amennyiben
C1-INH koncentrátum nem áll rendelkezésre 2 E friss
fagyasztott plazma is adható életveszélyes roham-
ban.(12,13)

Hosszú távú profilaxis. Ezt a terápiát akkor alkalmaz-
zuk, ha a betegnél több alkalommal jelentkezik életveszé-
lyes ödémás roham, illetve ha nagyon gyakran vannak tüne-
tei. Leggyakrabban alkalmazott szerek az antifibrinoli-
tikumok és az androgének. Az  antifibrinolitikumok közül a
tranexamsav és epszilon-aminokapronsav a nôk és a gyer-
mekek kezelésében játszanak elsôdleges szerepet, ahol az
androgének adása nem javasolt elsôdleges választásként
[14,12]. A HANO kezelésében az androgének közül a metil-
tesztoszteront Spaulding alkalmazta elsôként 1960-ban. A
70-es évektôl új szintetikus androgén származékok jelentek
meg: a danazol és a stanosolol. A danazol terápiás adagja
50-400 mg/nap, a stanosololé 2-4mg/nap. A mellékhatások
(májenzim-emelkedés, hirsutismus, fejfájás, testsúlynöve-
kedés, polyglobulia) kivédése érdekében mindig a legkisebb
hatásos dózist kell alkalmazni [15]. Ritkán C1-INH is alkal-
mazható hosszú távú megelôzô kezelésként, elsôsorban
terhes nôk és gyermekek esetében [11].

Rövid távú profilaxis. Különbözô terápiás vagy diag-
nosztikus eljárások elôtt – például fogászati, gégészeti be-
avatkozások, intubáció – alkalmazzuk.  A beavatkozás elôtt
4-5, majd ezt követôen 3-4 napon át kell szednie a betegnek

danazolt 400 mg/nap dózisban [16]. Alkalmazható friss
fagyasztott plazma is a mûtét elôtti napon, illetve közvetle-
nül a beavatkozás elôtt. A legbiztonságosabb és leghatáso-
sabb a beavatkozás elôtt egy órával adott C1-INH koncent-
rátum [11].

A szerzett C1-INH deficiencia kezelése. A legfonto-
sabb az alapbetegség kezelése. Hatásos lehet maximális
adagban a danazol és a C1-INH koncentrátum is [11].

ÁPOLÁSI, GONDOZÁSI FELADATOK

A HANO-ban szenvedô betegek ápolása során a legfon-
tosabb ápolói feladat a megfigyelés, a beteg tüneteinek és
vitális funkcióinak folyamatos monitorozása. A különbözô tü-
netek és panaszok szükségessé teszik az individuális és ho-
lisztikus szükségletfelmérést és folyamattervezést. A bete-
gek személyiségük függvényében máshogy dolgozzák fel
és viselik el a betegségüket, a panaszokat és a tüneteket. A
tünetek lokalizációja és súlyossági foka alapján állíthatjuk fel
az ápolási diagnózisokat és készíthetjük el az ápolási tervet.
A megfelelô ellátás nyújtásának érdekében különös hang-
súlyt fektettünk az ápolók képzésére. Rendszeresen tartot-
tunk továbbképzéseket, lehetôséget teremtettünk a szakiro-
dalom megismerésére.

Klinikánkon 1999 óta foglalkozunk a herediter angioneu-
rotikus ödémás betegek sürgôsségi ellátásával, gondozásá-
val. A betegek ellátása kidolgozott algoritmus alapján törté-
nik. 1996-ban megalakult a HANO-s betegszervezet. Min-
den évben egy alkalommal szervezünk HANO-s betegklu-
bot, ahol a részvevôknek lehetôségük nyílik, hogy a beteg-
ségükkel kapcsolatos személyes észrevételeiket, tapaszta-
lataikat egymással megvitassák és értesüljenek az orvosi
kutatások legújabb eredményeirôl (3. ábra).

3. ábra
A hazai HANO Központ felépítése
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2004 óta létezik az egyes országok betegeit egyesítô
nemzetközi betegszervezet, a HAEI, azaz az International
Patient Organization for C1-inhibitor Deficiencies, amelynek a
hazai betegszervezet is aktív tagja. 2005. április 2-án alakult
meg a Magyarországi Angioödémás Betegek Egyesülete.

Az egyesület céljainak és tevékenységének meghatáro-
zása a betegszervezet hagyományai alapján történt.

A HANO-ban szenvedô betegeknél a korrekt diagnoszti-
ka és a megfelelô terápia alkalmazása mellett fontos a bete-
gek idôszakos ellenôrzése, gondozása. Ezt a feladatot az
1999-ben létrehozott Országos Angioödéma Centrum látja
el (3. ábra). A gondozás magában foglalja az idôszakos la-
boratóriumi vizsgálatok elvégzését (fél-egyévenként) a fél-
évenkénti hasi ultrahang vizsgálatot, az alkalmazott gyógy-
szeres kezelés mellett jelentkezô tünetek illetve a gyógyszer
esetleges mellékhatásainak regisztrálását, a betegek felvilá-
gosítását, életmódbeli tanácsokkal való ellátásukat. Az álta-
lunk gondozott betegeket többnyelvû tájékoztató kártyával
látjuk el, amely tartalmazza a beteg kezelôorvosának adata-
it, valamint a betegség lényegének és kezelésének alapvetô
tudnivalóit. Ez biztonságot jelent mind a beteg, mind az ôt
sürgôsséggel ellátó orvos számára. A központ vezetôje az
év minden napján, 24 órán keresztül telefon ügyeletet tart. A
betegek, illetve az ôket ellátó orvosok bármikor kérhetnek
tôle segítséget, tanácsot. Ennek a konzultációs lehetôség-
nek létjogosultságát és szükségességét bizonyítja, hogy
mind a betegek, mind az orvosok gyakran élnek is ezzel a
lehetôséggel. A rohamok regisztrálására biztosítunk a bete-
geknek egy betegnaplót, amelybe feljegyezhetik a rohama-
ik pontos idôpontját, az esetleges kiváltó okokat és az alkal-
mazott terápiát. 

Nagy elôrelépés, hogy a C1-INH koncentrátum hazai
regisztrációját követôen, nemzetközi viszonylatban is
elsôk között sikerült elérni, hogy minden beteg térítésmen-
tesen juthat hozzá az életmentô injekcióhoz, amelyet ott-

honában tarthat, hogy az bárhol, bármikor beadható le-
gyen. 

A HANO-Központ szakemberei 2004-ben létrehoztak
egy programot, amelynek a neve HAENETWORK. A prog-
ram három évre szól, gerincét az oktatás, a korszerû diag-
nosztikai módszerek és a megfelelô terápia bevezetése, a
nemzetközi Regiszter és Betegszervezet kialakítása alkotja.
Eddig Ukrajnában, Bulgáriában, Macedóniában és Románi-
ában indult be a saját nemzeti HANO-Központok kialakítá-
sát segítô tevékenység. További országokban is folyamat-
ban van HANO-Központok kialakítása.

A C1-INH Deficiency Workshop egy olyan nemzetközi
fórum – jelenleg az egyetlen –, amely a heredier angioneu-
roticus oedemával foglalkozik. A konferenciák fô szervezôi a
Magyar HANO-Központ munkatársai. Magyarország már 4
alkalommal adott lehetôséget találkozásra a betegséggel
foglalkozó szakembereknek, az elsô konferencia 1999-ben
volt. Az elsô Workshopon már az orvosok, kutatók, gyógy-
szercégek képviselôi mellett a betegszervezetek képviselôi
is jelen voltak.

ÖSSZEFOGLALÁS

A HANO elôfordulása nagyon ritka 1:10 000-1:50 000
közötti. Ma Magyarországon 116 betegrôl tudunk. Életve-
szélyes kórkép, mortalitása a fel nem ismert esetekben
magas. Fontosnak tartjuk a kórkép szélesebb körben
történô ismertté tételét, mind az egészségügyi dolgozók
mind a laikusok körében. Ennek megfelelôen célunk egy
információs hálózat létrehozása, az Internet adta
lehetôségek kihasználása. 2006. január 15 óta elérhetô a
hazai HANO honlap (www.haenet.hu), amely számos fon-
tos információt tartalmaz a betegségrôl betegek és orvo-
sok számára egyaránt, valamint lehetôséget nyújt interne-
tes konzultációra.
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