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Εισαγωγή: Το επίκτητο αγγειοοίδημα (ΕΑΟ) από ανεπάρκεια της c1-εστεράσης, χαρακτηρίζεται από 

υποτροπιάζοντα αγγειοοιδήματα, κατανάλωση του συμπληρώματος και επίκτητη ανεπάρκεια της c1-

εστεράσης είτε λόγω κατανάλωσης είτε λόγω αδρανοποίησης. Συνήθως προσβάλλει ενήλικες >40 ετών 

με αρνητικό οικογενειακό ιστορικό αγγειοοιδήματος και τις περισσότερες φορές  συνυπάρχει παθολογία 

των Β-κυττάρων ή αυτοάνοσες παθήσεις. Δεν υπάρχουν επαρκή επιδημιολογικά δεδομένα και 

υποστηρίζεται ότι ο επιπολασμός ανέρχεται στις 1:100.000-1:700.000.

Σκοπός: Η καταγραφή ενδιαφέροντος περιστατικού EAO με συνοδό Β-λεμφοϋπερπλαστικό νόσημα 

υπό αγωγή με υποδόριο ανθρώπινο αναστολέα c1-εστεράση (Berinert®) και συγχορήγηση 

μονοκλωνικού αντισώματος έναντι CD20 (ριτουξιμάβη, MabThera ®).

Υλικό/Μέθοδος: Αρχείο νοσοκομείου και καταγραφή ενδιαφέροντος περιστατικού. Η παρακολούθηση 

έγινε με τα έγκυρα ερωτηματολόγια ποιότητας ζωής ασθενών με αγγειοοιδήματα (AE-QoL) και score 

ενεργότητας αγγειοοιδήματος (ΑΑS).
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Αποτελέσματα: Πρόκειται για 55 ετών άνδρα με αναφερόμενα οιδήματα άκρων, 

γεννητικών οργάνων, με συνοδά κολικοειδή άλγη και μετεωρισμό με συχνότητα 2 

φορές την εβδομάδα από τον Μάιο 2021 και αρνητικό οικογενειακό ιστορικό ΑΟ(ο 

αρχικός ελεγχος[Μαη2021] σε ιδιώτη αλλεργιολόγο ανέδειξε χαμηλο c4(5,2mg/dl, 

φτ:>15και χαμηλό λειτουργικό προσδιορισμό(30,2mg/dl, φτ:70-110) με 

φυσιολογικο ποσοτικό προσδιορισμό c1-inh και οριακά χαμηλό c1q(5.8 φτ:5.8-

7.2mg/dl). Από τον έλεγχο που ακολούθησε στο τμήμα μας διαπιστώθηκαν χαμηλά 

επίπεδα ποσοτικού και λειτουργικού c1-εστεράσης(0,06 φτ:0.21-0.39 g/l), απουσία 

c4(0,0 g/l φτ:0,1-0,4 g/l), ενώ η μετάλλαξη που είχε αρχικά σταλεί έναντι 

serping1 ήτο αρνητική. Έγινε έναρξη(19Δεκ2022) Berinert® σε δόση 5000iu δις 

εβδομαδιαίως βάσει σωματικού βάρους με πλήρη έλεγχο του ΑΟ. Ο λοιπός 

εργστηριακός έλεγχος ήτο αρνητικός για αυτοάνοσο νόσημα ή κακοήθεια 

συμπαγούς οργανού.
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Αποτελέσματα(συνέχεια): Στα πλαίσια διερεύνησης του ΕΑΟ πραγματοποιήθηκε οστεομυελική βιοψία με προθεραπεία με 1000iu (iv) Berinert® όπου ανέδειξε Β-

λεμφοϋπερπλαστικό νόσημα (διήθηση 4% από Β-λεμφοκύτταρα με ένδειξη Ig(k) κλωνικότητα. Ακολούθησε σε συμφωνία με αιματολόγους η έναρξη ριτουξιμάβης σε 

6 εβδομαδιαίες συνεδρίες σε συνδυασμό με το inj sc Berinert®. Μετά τη διακοπή της θεραπείας το ΑΕ-QoL βελτιώθηκε κατά 26% και δεν παρουσίασε ΑΟ οπότε 

έγινε και η διακοπή του Berinert®. Τρεις μήνες μετά τη διακοπή της θεραπείας είναι ελεύθερος συμπτωμάτων με c4=0,2g/l, C1-inh=0,15g/l.

Συμπέρασμα: H έγκαιρη διάγνωση και 

η εξατομικευμένη θεραπεία του ΕΑΟ με 

διεπιστημονική προσέγγιση είναι 

καθοριστικής σημασίας για τον έλεγχο 

και τη βελτίωση της ποιότητας ζωής του 

ασθενή.

Berinert sc inj
Mabthera iv inj
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