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Angioddem vuxna

Vid ACE-hammare, HAE (hereditart angioddem)/AAE (forvarvat angiodem),
Actilyse och oklara fall

Forandringar sedan foregaende version
Endast smérre sprakliga justeringar.

Bakgrund och syfte

Angioddem &r ett akut, i vissa fall livshotande, tillstand som kan ha olika
uppkomstmekanismer, vilket paverkar val av behandling. Detta dokument
beror i huvudsak bradykininmedierade angioddem. Syftet ar att ge
behandlande lékare stod for handldggning i den akuta situationen.

Observera
Ta alltid C4 vid akut angioddem! Se bakgrund.

Behandling av ACEH-utlost angioodem

Vid svara 6dem med andningspaverkan som eventuellt kraver intubation:
Patient till VA och ge Inj Icatibant 30 mg sc (forfylld spruta med 30 mg
ikatibant (10 mg/ml, 3 ml), helst i bukfettet, langsamt under minst 30
sekunder.

Om behov av ny injektion, kan den ges tidigast efter 6 timmar. (Detta torde
oftast ej behdvas.) Beakta eventuell kontraindikation, se bakgrund.

Om Icatibant ej finns tillgangligt, ge Berinert.
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OBS! Angioddem pa grund av tidigare behandling med ACEH kan
aterkomma upp till 1 ar efter utsattningen av ACEH. Behandlingen blir
aven da Icatibant!

(Observera att ny injektion Icatibant ska bestéllas till IVA, nér en dos
anvants.)

Akutbehandling av angio6dem vid HAE/AAE

Det vill sdga 6dem pa grund av nedsatt funktion av eller brist pa C1-INH.

Tre alternativ finns: Berinert resp Icatibant (resp &ven Cyklokapron vid
lindriga 6dem vid AAE).

Berinert &r plasmakoncentrat av C1-inhibitor, vilket &r det som patient med
HAE/AAE har nedsatt funktion av eller brist pa. Tillférsel av C1-inh leder till
att bradykinin-nivaerna successivt minskar och édemen viker.

Vid svara/6kande 6dem med andnings-
och/eller cirkulationspaverkan, till exempel

larynxddem eller buksmartor

Tva alternativ finns: Berinert resp Icatibant, samt till IVA for
intubationsberedskap.

Vid HAE: Vilj i forsta hand Berinert, i 2: a hand Icatibant.
Vid AAE: Anvand i forsta hand Icatibant.

(Berinert i 2: a hand vid AAE, och kan da krava hogre doser pa grund av
antikroppar mot C1-INH. (Cyklocapron kan prévas vid lindriga 6dem vid
AAE)).

Injektion Berinert (C1-inhibitor plasmakoncentrat), finns som ampull a” 10
ml = 500 Enheter.

Ge Berinert 1000 Enh = 20 ml langsamt iv, och beredskap att ge mer.
Effekt forvantas intrada efter ca 10 min (eventuellt 30-90 min). Ytterligare
10-20 ml bor ges om otillracklig eller utebliven effekt inom nagra timmar. Se
FASS. Om patagliga besvar kvarstar trots upprepat Berinert, ge Icatibant,
enligt nedan.
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Vid buksmartor vid HAE, borja med 10 ml Berinert om detta valjs.
Vid buksymtom kan metoclopramid och spasmolytica vara till hjalp.

Kostnad Berinert: cirka 14 000 kronor per1000 Enh.

Injektion Icatibant 30 mg (10 mg/ml, 3 ml) sc, helst i bukfettet, langsamt
under minst 30 sek. Om behov av ny injektion, kan den ges tidigast efter 6
timmar och darefter efter ytterligare 6 timmar. Max 3 injektioner far ges
under 24 timmar.

Kostnad Icatibant: cirka 1000 kronor per injektion.
Beakta eventuell kontraindikation, se bakgrund.

Behandling av Actilyse-utlost angio6dem

Se PM “Ridda hjérnan — handlingsplan™ under rubrik ”Komplikation vid
trombolys” s.12 (?) om detta. Icatibant i 1: a hand, da detta torde vara ett
bradykininmedierat 6dem.

Om oklar orsak till angioddem och patienten e stétt pa

ACEH senaste aret, och dar man har god grund att misstanka annan orsak an
ACEH eller HAE/AAE, kan man 6vervaga att forst prova Desloratadin och
Betapred vid lindrigt/mattligt 6dem, och &ven adrenalin vid kraftigt 6dem,
for att i behandlingen técka in eventuell allergisk eller annan
mastcellsmedierad orsak.

Om ej snabb (inom 10 min om adrenalin givits) effekt av dessa och om
allergiska manifestationer saknas, bor Icatibant 6vervégas vid kraftiga
6dem i luftvagar/buk.

Vid livshotande eller snabbt tilltagande 6dem som riskerar kréva intubation,
bor dock inte eventuell provbehandling med antiallergika forsena inséttning
av Icatibant, da det skulle kunna réra sig om ett nydebuterat bradykinin-
medierat tillstand.

Vid oklar genes och livshotande symtom, kan Icatibant och
adrenalin/Betapred/Desloratadin ges samtidigt for att inte forlora tid.

Cyklokapron kan 6vervégas vid lindriga/mattliga 6dem om ej samtidig
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urticaria eller andra allergiska manifestationer, da Cyklocapron ofta
fungerar pa idiopatiska angioédem (bradykininutldsta). (Cyklocapron
rekommenderas dock ej langre vid HAE som akutbehandling).

T Cyklokapron 1g. Upprepa vid behov var 3-4:e timma i 12-15 timmar.
Obs! Hjalper endast om det borjar ges tidigt under attacken. Det ger
ingen eller tveksam effekt nar 6demet redan ar utbrett.

Om per oral behandling e]j kan ges, ge langsamt iv, 1 ml/min av Cyklokapron
100 mg/ml. Se FASS. Initialdos 10 ml, v.b upprepa med 5 ml var 3:e timma
upp till 12-15 timmar.

Dosreduktion vid nedsatt njurfunktion samt beakta eventuell kontraindikation
(akut tromboembolisk sjukdom, subarachnoidalblédning).

Bakgrund

ACE-hdmmare har som kand biverkan angioddem, oftast i ansikte, tunga,
svalg. Dessa 6dem kan bli mycket kraftiga, och dddsfall forekommer. De &r
inte histaminutldsta, och antihistamin, kortison och adrenalin har ingen eller
délig effekt pa dessa 6dem, som ofta varar i ett till flera dygn. Odemen beror
pa ansamling av bradykinin.

HAE/AAE beror pa nedsatt funktion/brist pa C1-inhibitor, vilket leder till
ansamling av bradykinin.

Komplement C4 ar lagt vid angioddem orsakat av HAE/AAE. Kontrollera
darfér C4 vid angioddem for att inte missa sadan diagnos!

Icatibant, en bradykininreceptor-blockerare, ar det preparat som visats
ha effekt paA ACEH-utlésta 6dem och finns pa IVA for att anvandas vid
6dem utlosta av ACEH, framfor allt vid svara/smartsamma 6dem. (Icatibant
ar godkand enligt FASS for HAE, men studier och omfattande erfarenhet
med goda resultat dven vid svara ACEH-6dem, ar grunden till att Icatibant &r
det lakemedel som har rekommenderas vid svara ACEH-utlosta 6dem).

Effekten av Icatibant blir snabbare och battre ju tidigare i svullnadsforloppet
det ges. Mediantid for borjan av effekt ca 50 minuter — 2 timmar, och for total
regress cirka 4-8 timmar.

Icatibant ar forstahandsmedel aven vid AAE. Vid HAE é&r Berinert 1-
handsalternativ, men Icatibant kan ges ocksa vid HAE.
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Icatibant ar synonympreparat till Firazyr till lagre kostnad, varfor Icatibant
kommer att finnas pa IVA.

Biverkningar av Icatibant

Vanligast r lokal rodnad, smarta, svullnad, klada pa injektionsstéllet inom
cirka 30 minuter, brukar vika spontant inom 1-2 timmar (F 6 se FASS).

Forsiktighet bor iakttas vid administrering av Icatibant till patienter med akut
ischemisk hjartsjukdom eller instabil angina pectoris.

Observera

e - Icatibant ska INTE ges vid allergiska angio6dem, da Icatibant
saknar effekt mot sadana.

e - Icatibant kan ges vid oklara angioddem, om patienten star (eller
senaste aret statt) pa ACEH, vid AAE, vid Actilyse-utlost
angioddem, vilket ocksa ar bradykinmedierat, samt vid HAE om
Berinert ej finns till hands.

Se dock under rubrik ”Om oklar orsak till angioddem” angdende undantag.
Generellt sett ar det ganska ovanligt att angio6dem behdver behandlas med
Icatibant eller Berinert, men vid just kraftigt ddem i larynx, tunga, eller i
buken, &r det oftast just nagot av dessa lakemedel som bor anvandas.
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