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ABSTRACT

Arveligt angiogsdem hos
et barn

Baggrund - Herediteert angioedem er en al-
vorlig arvelig sygdom, der kan give hasvelser
af ekstremiteter, det orofaciale omrade, larynx,
genitalia og abdomen. Tandbehandling, spe-
cielt injektion af lokalbedovelse og tandeks-
traktioner, kan give livstruende larynxedem hos
disse patienter, hvorfor der skal gives sufficient
profylakse forud for risikoindgreb.
Patienttilfeelde — En 12-arig dreng kendt med
herediteert angioedem blev med succes profy-
laktisk behandlet med intravengst komplement
C1-inhibitor koncentrat forud for tandekstrak-
tion, der grundet sygdommen foregik i hospi-
talsregi. Han blev observeret to degn for ud-
skrivelse uden fremkomst af angioadem.
Konklusion — Komplement C1-inhibitor kon-
centrat ber altid overvejes til patienter med
herediteert angioosdem for risikoingreb og er
indregistreret savel til anfaldsbehandling som
profylakse. Sygdommen ber misteenkes ved
heevelser udigst af tandbehandling, s&fremt der
ikke er andre tegn pa allergisk reaktion.
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ngiogdem hos bgrn kan veere forarsaget af mange
forskellige sygdomme, herunder den sjeldne arve-
lige lidelse hereditert angiogdem (HAE) (1).Denne
sygdom er af seerlig interesse for tandleeger og tand-
mund-kebe-kirurger, daindgrebimundhulen, specielt tandeks-
traktion og injektion af lokalbedgvelse, kan udlgse alvorligt an-
giogdem (2-5). I Danmark findes omkring 100 diagnosticerede
HAE-patienter (ikke-publicerede data), men grundet sygdom-
mens sjeldenhed og lange diagnostiske latenstid vil der veere
et ukendt antal patienter, som endnu ikke har faet diagnosen.

Faktaboks om hereditart angiogdem (9)

Incidens 1 pr. 71.000 indbyggere i Danmark
Latenstid for diagnose ~Gennemsnitligt 16 &r

Undertyper Type 1: Mangel pa C1-inhibitor (langt
hyppigst)
Type 2: Dysfunktionel C1-inhibitor

Arvegang Autosomal dominant

Patofysiologisk er der tale om en lokal ophobning af det vasoak-
tive molekyle bradykinin, der gor blodkarrene mere permeable
for plasma, der leekker til det omgivende veev med deraf fglgen-
de haevelse af hud og/eller slimhinder (5,6). Specielt pdem i la-
rynx er en frygtet tilstand, der kraever akut intervention i form
af luftvejshndtering (ofte intubation eller ngdtrakeotomi) og
specifik behandling med enten intravengst komplement C1-

inhibitor-koncentrat (Cinryze®, Ruconest® eller

EMNEORD Berinert®) eller subkutan bradykinin-receptor-
Angioedema, antagonist (Firazyr®) (6). Ydermere bgr alle
hereditary; HAE-patienter have profylaktisk komplement
bradykinin; . . . .
dentistry; C1l-inhibitor-koncentrat ca. en time forud for ri-
prophylaxis sikoindgreb i hoved-hals-regionen (10-20 enhe-
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der/kg) (5,7). Der prasenteres her en sygehistorie om et barn,
der var kendt med HAE og skulle have foretaget tandekstrak-
tion. Med denne kasuistik er det gnsket at gge bevagenheden
for sygdommen, da tandleegen kan veere den forste, der ser en
patient med HAE eksempelvis i den kommunale tandpleje.

Patienttilfzelde

En 12-8rig dreng kendt med HAE blev diagnosticeret med
trangstilling i overkeben og ektopisk frembrud af 3+3 samt
persistens af 03+. Patienten havde behov for ekstraktion af den
persisterende melketand, hvorfor den kommunale tandpleje
henviste til keebekirurgisk afdeling med henblik pa dette. Dren-
gens sygdomsaktivitet var beskeden, idet han kun havde haft
haevelse en enkelt gang i det forgangne ar. Mistanken om HAE
var blevet rejst, da hans mor var kendt med den dominant arve-
lige sygdom. Kaebekirurgisk afdeling og HAE Kompetencecen-
tret pa Odense Universitetshospital lagde i feellesskab en plan
for profylaktisk behandling og efterforlgb i forbindelse med
tandekstraktion. En halv time inden indgrebet blev der lang-
somt intravengst indgivet 20 E Berinert® pr. kg legemsveegt.
Patienten blev observeret af sin mor i to degn pé patienthotel,
inden han blev udskrevet, uden der havde veeret tendens til hee-
velser af nogen art.

Diskussion

Denne sygehistorie illustrerer vigtigheden af sufficient profy-
lakse inden kirurgiske indgreb i hoved-hals-omrédet inklusive
injicering af lokalbedgvelse og ekstraktion af taender. Om pa-
tienten ville have oplevet angiogdem uden profylakse, er svaert
at sige, men i en opggrelse fra Bork et al. fra 2011 blev det vist,
at 21,5 % af HAE-patienter oplevede angiopdem i ansigtet el-
ler de gvre luftveje inklusive larynx efter tandekstraktion (4).
Komplement Cl-inhibitor-koncentrat er nu det foretrukne
leegemiddel til profylakse, hvor der tidligere til bgrn ofte blev
brugt det mindre effektive stof tranexamsyre (5). Mistanken
om HAE bgr opstd, nar en patient oplever havelser efter ind-
greb i mundhulen, der ikke kan tilskrives reaktivt gdem, og
som ikke er ledsaget af nzldefeber (klgende, rgdt udsleet) el-
ler andre allergiske symptomer (hypotension, bronkospasme,
shock). Det skal dog neevnes, at HAE-anfald kan vaere associeret
med erythema marginatum, der kan forveksles med nezldefe-
ber (Fig. 1a-b). I modseetning til et allergisk angiogdem (der er
langt mere hyppigt), vil haevelsen ofte komme, efter patienten
har forladt konsultationen, hvorfor det er vigtigt at spgrge ind
til dette. Hos bgrn, og nogle voksne, kan HAE komme til udtryk
udelukkende som abdominalt gdem, der vil give intense mave-
smerter eventuelt ledsaget af opkastninger (5,6,8). Behandling
af det akutte HAE-tilfeelde er beskrevet ovenfor. Hvis HAE mis-
taenkes, skal patienten henvises til udredning enten via egen
leege, dermatologisk speciallaege eller dermatologisk hospitals-
afdeling. Kompetencecentret for HAE ved Odense Universitets-
hospital kan altid kontaktes ved tvivisspgrgsmal eller ved behov
for planlaegning af profylakse forud for indgreb i mundhulen.
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Born med arveligt angioadem
har ligesom voksne patienter
en veesentlig risiko for at ud-
vikle livstruende edem i luftve-
jene, specielt larynx, i forbin-
delse med tandbehandling.
Det er derfor vigtigt at give
profylaktisk komplement C1-
inhibitor koncentrat til disse
patienter fremfor tidligere an-
vendte medikamenter med

ringere effekt eller potentielt
flere bivirkninger. Flere pa-
tienter med arveligt angioo-
dem beskriver haevelser eller
mavesmerter (der kan veere
eneste symptom péa sygdom-
men) i forbindelse med tand-
behandling i barndommen,
hvorfor vi ensker at ege fokus
péa denne patientgruppe.

Erythema marginatum og nzeldefeber
|

1a

Fig. 1a-b. Erythema marginatum er ikke kleende og retiku-
leert og serpigingst ("slange-lignende”). Neeldefeber er flyg-
tige, kleende og eleverede plamager.

Fig. 1a-b. Erythema marginatum is a non-itchy rash which
also is described as reticular and serpiginous (“snake-like”).
Urticaria (hives) is temporary, itchy and elevated elements.
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ABSTRACT (ENGLISH)

A child with hereditary angioedema

Background — Hereditary angioedema (HAE) is a severe in-
herited disease causing oedema of extremities, the orofacial
region, larynx, genitalia and abdomen. Dental treatment, espe-
cially injection of local anaesthesia and extractions of teeth, can
cause potentially lethal laryngeal oedema in these patients. It is
extremely important to give correct prophylactic medication in
advance of invasive dental procedures.

Case study — A 12 year old boy with HAE was successfully
given prophylactic complement C1 inhibitor concentrate before

extraction of a tooth. He was discharged after 2 days of obser-
vation without any angioedema.

Conclusion — Complement C1 inhibitor concentrate should al-
ways be considered for patients with HAE before invasive pro-
cedures and is the drug of choice for prophylaxis and acute
treatment in children. The illness should be suspected when
oedema is caused by dental treatment and no allergic symp-
toms are present.
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SonicFill™ - fra applicering til polering
pa mindre end 3 minutter!

SonicFill-systemet: Appliceringsinstrument med ultralyd
+ ultralydsaktiveret nanohybridkomposit

unikt design giver en enkel applicering uden luftblesrer, selv i sveert tilgeengelige
omréader. Hajeffektive haerdningsegenskaber garanterer optimal haerdning af
5 mm pa 20 sekunder.

Adaption

SONICHill-instrumentet aktiverer SonicFill-materialet med ultralyd. Dette giver
en lavere viskositet som ferer il let applicering og adaption. Materialet vender
hurtigt tilbage til en let handterlig, modelerbar viskositet.

Handtering
En kleebefri og jeevn konsistens gor det let at skabe
marginaler samt hurtig og enkel konturering okklusal.

Styrke

Materiale med hait fillerindhold garanterer
hoj styrke og gode mekaniske
egenskaber for posterior restorationer.

e Fillerindhold (veegt) 83,5%

e Trykstyrke 325 mPa

* Krympning 1,6%

Prov SonicFill” System -
Helt Gratis!

Ring til Kerr, Jan Bendix tiIf. 40 92 96 16

eller Ann Hindsbgl tiIf. 24 22 36 08
og bestil et provesczet.

Laes mere pa www.sonicfill.eu
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