
videnskab & klinik  |  Kasuistik

Abstract Hereditært angioø-
dem i odontologien  

Eva Hebbelstrup Rye Rasmussen, kursusreservelæge, Køge øre-næse-
hals-afdeling, Køge Sygehus

Anette Bygum, forskningslektor, overlæge, Hudafdeling I og Allergi-
centret, Odense Universitetshospital

 A ngioødem blev som symptom klassisk beskrevet 
af Quincke i 1882, mens Osler otte år senere klar-
gjorde de genetiske aspekter. Hereditært angi-
oødem (HAE) er en sjælden arvelig sygdom med 

autosomal dominant arvegang og høj penetrans. Incidensen i 
Danmark er 1 pr. 71.000 indbyggere (1). Sygdommen debu-
terer typisk i barne- eller ungdomsårene med recidiverende 
angioødem af ansigt (Fig. 1), ekstremiteter, genitalia eller 
gastrointestinal-kanalen, hvor den viser sig som svære kolik-
agtige mavesmerter (2). Sygdommen kan være ledsaget af 
erythema marginatum (”chicken wire erytem”, Fig. 2), men 
ikke urticaria som ved det allergiske angioødem, der er meget 
hyppigere. HAE skyldes en mutation i SERPING1-genet, der 
koder for komplementfaktor C1 inhibitor (C1INH). Herved 
produceres dette plasmaprotein enten i for lav koncentration 
(HAE type 1) eller med nedsat funktion (HAE type 2). Der er 
identificeret over 200 forskellige HAE-relaterede mutationer 
i SERPING1 (2-4). C1INH har regulatoriske funktioner i den 
klassiske komplement-aktiveringsvej, kallikrein-kinin-syste-
met, koagulation og fibrinolyse (5). Ved mangel på funge-
rende C1INH kan primært kallikrein-kinin-systemet aktiveres 
uhæmmet, hvilket resulterer i lokal ophobning af det vasoak-
tive molekyle bradykinin (BK). BK forårsager kardilatation 
og øget permeabilitet af blodkarrene, hvorved plasma lækker 
til det omgivende væv. Udløsende faktorer identificeres kun i 
nogle tilfælde og varierer fra patient til patient. Psykisk stress, 
herunder tandlægefobi, kan hos nogle være med til at udløse 
anfald (2,3). Ligeledes kan kirurgiske procedurer i hoved-
hals-området, herunder odontologisk behandling og lokal-
anæstesi, udløse potentielt livstruende angioødem i mund 
og svælg hos HAE-patienter. Dødsfald i forbindelse hermed 
er beskrevet (6). Med korrekt profylakse før et indgreb kan 
man i de fleste tilfælde undgå angioødem hos HAE-patienter. 

Der præsenteres her en voksen HAE-patient, der 
modtog danazol som profylakse i forbindelse 
med odontologisk behandling. Patienten ud-
viklede alligevel angioødem, der efterfølgende 
blev insufficient behandlet.  
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Baggrund – Hereditært angioødem er en sjæl-
den arvelig lidelse, der kan forårsage potentielt 
livstruende hævelser i larynx efter odontologisk 
behandling. Der gennemgås her en sygehisto-
rie, som belyser behovet og mulighederne for 
profylaktisk behandling forud for tandbehand-
ling. 
Patienttilfælde – En 47-årig kvinde blev be-
handlet med danazol to gange forud for tand-
behandling. Hun udviklede den ene gang 
efterfølgende angioødem, der initialt blev be-
handlet med højdosis tranexamsyre uden ef-
fekt. Ødemet persisterede, og patienten søg-
te behandling på skadestuen, hvor hun blev 
behandlet sent i forløbet og med insufficiente 
doser af komplement C1-inhibitor koncentrat. 
Tilstanden remitterede spontant efter få dage. 
Udviklingen af angioødem kunne forment-
lig være undgået ved korrekt profylakse med 
komplement C1-inhibitor koncentrat forud for 
tandbehandling. 
Konklusion – Profylaktisk behandling af patien-
ter med HAE beror på et individuelt grundlag, 
der tager højde for sygdomsaktivitet, tidligere 
behandlingstiltag og effekten heraf.

Arveligt angioødem hos 
en voksen 



Patienttilfælde
47-årig kvinde med kendt HAE og mange tidligere tilfælde af 
angioødem efter tandbehandling specielt i barndommen, da 
sygdommen var uerkendt. Man formodede i mange år fejlag-
tigt, at patienten var allergisk overfor lokalbedøvelse, hvorfor 
hun havde været gennem fl ere smertefulde indgreb uden be-
døvelse. Patienten så en TV-udsendelse (Lægens Bord), hvor 
en dermatolog med særlig interesse for HAE og en patient med 
HAE fortalte om sygdommen. Først et par år senere tog hun 
kontakt til egen læge, hvor en praksisreservelæge påbegyndte 
udredning for HAE efter patientens instruktion. En blodprøve 
viste nedsat C1INH, og hun blev henvist til HAE Center. Da 
hun fi k sin HAE-diagnose, afviste egen tandlæge at beholde 
hende som patient. Ved en tidligere lejlighed havde patienten 
fået påsat to kroner under korttidsprofylakse med det anabol-
ske steroid danazol 400 mg dagligt 6 dage før og 3 dage efter 
indgrebet. Der opstod ingen hævelser i efterforløbet. Da patien-
ten næste gang havde behov for tandbehandling i forbindelse 
med opbygning af en krone, anvendte man igen danazol som 
profylakse. Dagen efter tandbehandlingen, der blev foretaget i 
odontologisk praksis, opstod angioødem af øjenomgivelser og 
næseryg. Patienten anvendte højdosis tranexamsyre (1000 mg x 
4-6 i få døgn) uden effekt. Hun henvendte sig i skadestuen på 
et universitetshospital, hvor hun blev set af læge efter fi re timers 
ventetid. Hun fi k herefter en injektion med 500 enheder C1INH-
koncentrat (Berinert®), der måtte gentages efter to timer. Der var 
sparsom effekt af denne behandling, men ødemet aftog spontant 
de følgende dage. 

diskussion 
Ovenstående patientpræsentation illustrerer, at profylaktisk 
behandling af HAE-patienter beror på en individuel vurdering, 

som tager højde for patientens sygdomsaktivitet og indgrebets 
karakter samt foreliggende retningslinjer. I sygehistorien havde 
fl ere tandlæger (og formentlig også læger) fejlagtigt antaget, 
at patienten var allergisk overfor lokalbedøvelse. Man havde 
desværre ikke fået dette nærmere udredt, ligesom patienten 
ikke havde modtaget effektiv behandling af de recidiverende 
hævelser. Da hun blev diagnosticeret med HAE 34 år efter den 
første hævelse og fi k danazol som profylakse, oplevede hun al-
ligevel hævelse efter en af to tandbehandlinger. Patienten selv-
behandlede sit ødem med tranexamsyre, der tidligere ofte blev 
anvendt, men som ikke længere anbefales, da der i dag fi ndes 
væsentlig bedre medikamenter. Hun havde ligeledes insuf-
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Perioralt angioødem

Fig. 1. Perioralt ødem hos patient med hereditært angioødem.

Fig. 1. Perioral oedema in a patient suffering from hereditary 
angioedema.

erythema marginatum

Fig. 2. erythema marginatum (”chicken wire erythema”) hos 
patient med hereditært angioødem.

Fig. 2. Erythema marginatum (”chicken wire erythema”) in a 
patient suffering from hereditary angioedema.

arveligt angioødem (Hae) er 
en sjælden sygdom, der kan 
give alvorlige hævelser af hud 
og slimhinder, fx efter tand-
behandling. dødsfald grun-
det larynxødem og følgende 
asfyksi efter tandbehandling 
er velbeskrevet hos patient-
gruppen, og der er ofte lang 
latenstid fra første tilfælde 
af angioødem, til diagnosen 
foreligger. Vi ønsker at øge 

opmærksomheden på den-
ne sygdom, så nødvendige 
medicinske forholdsregler 
i forbindelse med indgreb i 
hoved-hals-området, fx tand-
behandling, kan iagttages, 
da der fi ndes effektiv specifi k 
behandling. Herudover kan 
odontologer bidrage væsent-
ligt ved opsporing af udiagno-
sticerede Hae-patienter.

klinisk relevans 
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Abstract (English)

Hereditary angioedema in odontology

Background – Hereditary angioedema (HAE) is a rare inherited 

disease that can cause potentially lethal oedema of the larynx 

after dental treatment. We present a case that illustrates the 

needs and possibilities for prophylaxis before dental treatment.  

Case study – A 47 year old woman with HAE was twice treated 

with danazol before dental work. On one occasion she developed 

orofacial angioedema which initially was treated with tranexamic 

acid which did not resolve the oedema. The attack persisted and 

the patient sought help at the emergency room, where she was 

administered complement C1-inhibitor replacement therapy in 

insufficient doses. The angioedema resolved spontaneously after 

few days. The patient might not have had experienced any swell-

ing if she had received the correct prophylaxis with complement 

C1-inhibitor replacement therapy before dental treatment.

Conclusion – Prophylactic treatment should be based on indi-

vidual assessment and take into consideration the dental history, 

efficacy of former treatment regimens and activity of the disease. 
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ficient behandlingsrespons af C1INH-koncentrat, hvilket var 
forventeligt, da behandlingen blev iværksat sent i forløbet og gi-
vet i for lav dosis. Denne patient kunne formentlig have undgået 
hævelser ved profylaktisk behandling med 1000 enheder (10-20 
enheder/kg) C1INH-koncentrat (Cinryze® eller Berinert®) gi-
vet intravenøst over 10 minutter 1-6 timer før indgrebet, hvilket 
anbefales i dag (7,8). I tilfælde af gennembrudsanfald, trods 
profylaktisk behandling, skal der gives anfaldsbehandling med 
yderligere intravenøst C1-INH koncentrat eller subkutan brady-
kinin B2-receptor-antagonist i form af icatibant (Firazyr®) (8,9). 
C1INH-koncentrat er et pulver, der opbevares ved stuetempera-
tur og opblandes med medfølgende solvens lige inden brug.

Patienter med diagnosticeret HAE bliver udstyret med 
nødkort og medicin til akut anfaldsbehandling (C1INH-kon-
centrat eller icatibant). Ethvert indgreb i hoved-hals-området 
kan potentielt udløse anfald, hvorfor det bør planlægges i 

samråd med den læge, der følger patienten for HAE (7,9,10). 
Almindelig tandprofylakse og mindre indgreb uden lokalanæ-
stesi kan vanligvis udføres uden medicinsk profylakse, men i 
tvivlstilfælde bør der konfereres med HAE Kompetencecenter 
(8,10). Større indgreb bør udføres i hospitalsregi, hvor der er 
akutberedskab til stede. Når en HAE-patient behandles, bør 
der altid være remedier til luftvejshåndtering samt anfalds-
behandling tilgængelig (C1INH-koncentrat eller icatibant). 
Selvom de profylaktiske forholdsregler følges, vil der fortsat 
være en mindre risiko for udvikling af angioødem i op til tre 
døgn efter indgreb. Ser man som odontolog patienter med 
”multiple allergier” og recidiverende eller alvorlige hævelser, 
bør man henvise patienten til videre udredning med henblik 
på at nedbringe den diagnostiske forsinkelse af HAE og afklare 
eventuelle differentialdiagnoser.   
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Tydelige farvekoder sikrer, 
at du hurtigt får overblik 

over de forskellige 
Septodont produkter

Skal 
bestilles på 
apoteket

Tydelige farvekoder sikrer, 
at du hurtigt får overblik 

Bedøvelse i singlepakninger 
 forhindrer kontaminering
Septodont er suveræn inden for hygiejne og sikkerhed 
i forbindelse med bedøvelse.

Undgå kontaminering under opbevaring på klinikken
Septodont leverer som den eneste dentalanal gesiproducent fremover 
alle tubuler i  enkeltpakkede blisterpakninger. Du skal bare bestille som 
du plejer, så leveres Septanest og Septocaine i de nye pakninger.

Du åbner først den enkelte blister, når bedøvelsen skal lægges. 
På denne måde forhindres en kontaminering af ydersiden af  tubulen 
og gummimembranen, som kan overføres til kanylen. 

Det gør, at du nu kan opbevare en åbnet pakning med bedøvelse 
på klinikken uden at skulle bekymre dig om hygiejnen.

Optimal sikkerhed for  patienten
Septodont er ydermere den eneste producent, der slutsteriliserer 
deres produkter, inden de pakkes. Dette er ikke et lovgivningskrav, 
men en ekstra hygiejnisk  sikkerhedsforanstaltning, som giver dig 
 tryghed for, at du gør dit bedste for at sikre dine patienter 
under behandlingen.

Se produktinformation andetsteds i Tandlægebladet

Hver tubule er pakket for sig 
i blisterpakninger, hvilket 

sikrer en hygiejne i top!


