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Streszczenie

W pracy podsumowano, w świetle zaktualizowanych danych, zalece-
nia Sekcji Wrodzonego Obrzęku Naczynioruchowego Polskiego Towa-
rzystwa Alergologicznego dotyczące postępowania w tym schorzeniu. 
Omówiono jego klasyfikację, patomechanizm, obraz kliniczny i rozpo-
znawanie. Przedstawiono zasady leczenia i zapobiegania napadom 
obrzęku oraz monitorowania choroby. Wymieniono cechy charaktery-
styczne odnoszące się do przebiegu i postępowania w okresie ciąży  
i w pediatrycznej grupie chorych.

Słowa kluczowe: wrodzony obrzęk naczynioruchowy, HAE, inhibitor C1, 
zalecenia

Summary

The paper summarizes the recommendations of the Hereditary An-
gioedema Section of the Polish Society of Allergology regarding the 
management of this disease in a view on up-to-date data. Its classifica-
tion, pathomechanism, clinical picture and diagnosis were discussed. 
The principles of treatment and prevention of edema attacks and dise-
ase monitoring were presented. Characteristic features related to the 
course and management during pregnancy and in the pediatric group 
of patients were mentioned.

Keywords: Hereditary angioedema, HAE, C1 inhibitor, recommen-
dations
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Wrodzony obrzęk naczynioruchowy z niedoboru C1 in-
hibitora (Hereditary angioedema, HAE) jest rzadką chorobą 
genetyczną, o częstości występowania szacowanej na około 
1:50 000 [1, 2]. Wiodącym objawem są nawracające obrzę-
ki skóry i/lub błon śluzowych dróg oddechowych i przewo-
du pokarmowego. Aktualnie zidentyfikowano ponad 550 
różnych mutacji genu SERPING1 odpowiedzialnego za ko-
dowanie C1-inhibitora (C1-INH) i wystąpienie HAE [3]. Po-
jawienie się mutacji w pierwszym pokoleniu, z czym wiąże 
się ujemny wywiad rodzinny, dotyczy 20%-25% wszystkich 
pacjentów z HAE [4, 5].

Mechanizm
C1-INH jest białkowym inhibitorem proteaz serynowych 

(SERPIN) występujących w układzie dopełniacza (C1r, C1s, 
MASP1 i 2), zależnym od czynnika kontaktu w układzie 
krzepnięcia (czynnik XII, kalikreina), a w mniejszym stop-
niu C1-INH hamującym aktywność fibrynolityczną plazminy 
[6, 7]. W powstawaniu obrzęków w przebiegu HAE głów-
ną rolę odgrywa bradykinina [8]. Powstaje ona w wyniku 
proteolitycznego działania kalikreiny na wielkocząsteczko-

wy kininogen (HMWK). Bradykinina ulega szybkiemu me-
tabolizmowi przy udziale metaloproteaz takich jak, m.in. 
enzym konwertujący angiotensynę (ACE) [9]. Kluczową re-
akcją prowadzącą do powstawania bradykininy jest akty-
wacja kalikreiny z prekalikreiny przy udziale innej proteazy 
- czynnika XII (cz. XII), który ulega spontanicznej aktywacji 
poprzez kontakt z ujemnie naładowaną powierzchnią. C1-
INH jest silnym inhibitorem zarówno cz. XII, jak i kalikreiny. 
W sytuacji niedoboru C1-INH lub nadmiernej samoistnej 
aktywności cz. XII dochodzi do niekontrolowanej produkcji 
bradykininy, która poprzez działanie na receptor bradykini-
nowy 2 prowadzi do zwiększenia przepuszczalności naczyń 
i w konsekwencji do obrzęku [10-16]. Poznanie opisanych 
wyżej mechanizmów, a zwłaszcza rola jaką w patomecha-
nizmie odgrywają kalikreina, cz. XII, bradykinina i ACE było 
podstawą do wyodrębnienia jednostek chorobowych zwią-
zanych z „obrzękami bradykininowymi” [17-19] (tab. I).  
W niedługim czasie po publikacji polskich zaleceń postę-
powania w HAE [17], ukazała się kolejna aktualizacja mię-
dzynarodowych wytycznych [19], w której obok obrzęków 
bradykininowych wyodrębniono obrzęki indukowane przez 
mediatory mastocytów (obrzęk IgE-zależny z anafilaksją  
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i pokrzywką oraz obrzęk IgE-niezależny z pokrzywką),  
a w podziale uwzględniono też „idiopatyczny obrzęk naczy-
nioruchowy” odpowiadający w tabeli I obrzękowi idiopa-
tycznemu niezależnemu od histaminy.

Rozpoznanie
W diagnostyce różnicowej wrodzonego obrzęku naczy-

nioruchowego wykorzystujemy cechy kliniczne obrzęku 
bradykininowego różniące go od obrzęku histaminowego 
oraz badania laboratoryjne. Wrodzony obrzęk naczynioru-
chowy możemy podejrzewać w przypadku występowania 
nawrotowych obrzęków u chorego z rodzinnie występu-
jącymi objawami (wywiad rodzinny może być ujemny do 
25% chorych z nowymi mutacjami), wczesnym początkiem 
choroby w dzieciństwie lub okresie dojrzewania, nawro-
towymi napadowymi bólami brzucha, epizodami obrzęku 
górnych dróg oddechowych, brakiem skuteczności typo-
wego leczenia obrzęku naczynioruchowego (adrenalina, 
leki przeciw-histaminowe, glikokortykosteroidy), występo-
waniem objawów prodromalnych poprzedzających napad, 
brakiem bąbli pokrzywkowych [19]. Występowanie charak-
terystycznych objawów klinicznych w co najmniej jednej  
z wiodących lokalizacji (skóra, brzuch, krtań), przy braku 
zewnątrzpochodnego czynnika samodzielnie wywołujące-
go takiego jak zespół alergii jamy ustnej, czy zażycie NLPZ 
lub ACE-I, stanowi przesłankę do poszerzenia diagnostyki  
o badania laboratoryjne.

Podstawowe badania diagnostyczne w HAE obejmują 
oznaczenia stężenia i aktywności enzymatycznej C1-INH 
oraz oznaczenie białka C4 (tab. II). O rozpoznaniu przesą-
dza uzyskanie minimum dwóch pozytywnych (tzn. obniżo-
nych wartości) wyników badań diagnostycznych w różnych 
punktach czasowych. W przypadku uzyskania wartości nie-
odbiegających od normy w pierwszym oznaczeniu, kolejne 
oznaczenia powinny być wykonane w napadzie obrzęku 
[19]. Podstawą rozpoznania jest obniżenie stężenia i aktyw-

ności C1-INH (HAE-1) albo tylko aktywności C1-INH (HAE-2).  
Oznaczenie jedynie poziomu C4 jest traktowane jako ba-
danie przesiewowe i ma jedynie pomocnicze znaczenie.  
U chorych, u których wywiad rodzinny był ujemny i pierw-
szy napad obrzęku wystąpił po 30. r.ż. należy brać pod 
uwagę rozpoznanie nabytego obrzęku naczynioruchowego 
z niedoboru C1-INH (AAE). Prawidłowe wartości aktywności 
i stężenia C1-INH nie wykluczają rozpoznania innych obrzę-
ków przebiegających w mechanizmie bradykininowym, za-
równo w postaciach dziedzicznych, jak i nabytych obrzę-
ku. Badania genetyczne SERPING są szczególnie przydatne  
w diagnostyce prenatalnej [20] i w poradnictwie genetycz-
nym w nietypowych przypadkach, np. mozaicyzmu go-
nadalnego [21].

Obraz kliniczny
Głównym objawem związanym z niedoborem C1-INH są 

epizody obrzęków naczynioruchowych dotyczących głębo-
kich warstw skóry i tkanki podskórnej, a także błony śluzo-
wej jamy ustnej, gardła, krtani, przewodu pokarmowego 
czy dróg moczowych. Co istotne, obrzękom nie towarzy-
szy pokrzywka, a dolegliwości odczuwane przez chorych  
w obrębie zmian obrzękowych częściej mają charakter bólu, 
pieczenia, dyskomfortu niż świądu [22]. Objawy choroby 
mogą pojawić się w każdym wieku, jednak najczęściej poja-
wiają się między 5. a 11. rokiem życia, rzadziej u starszych. 
W okresie dojrzewania dochodzi często do zwiększenia czę-
stości napadów obrzęku [22, 23]. Najczęściej obserwuje się 
przebieg z kilkoma, kilkunastoma napadami miesięcznie. 
Przebieg bezobjawowy lub skąpoobjawowy dotyczy zaled-
wie kilku procent chorych.

Częstość napadów oraz ich lokalizacja może się zmieniać 
w trakcie przebiegu choroby, w każdym okresie życia chory 
jest zagrożony wystąpieniem groźnego obrzęku krtani [24].

Napady obrzęków związanych z niedoborem C1 inhi-
bitora często występują samoistnie, nierzadko są również 

Niedobór C1-INH C1-INH prawidłowy

Wrodzone Nabyte Wrodzone (HAE-nC1-INH) Nabyte

HAE-1 AAE-C1-INH HAE-FXII wywołane przez ACE-I

HAE-2 HAE-ANG idiopatyczne zależne od histaminy

HAE-PLG idiopatyczne niezależne od histaminy

HAE-UNK

HAE-1 ‒ wrodzony obrzęk naczynioruchowy typu 1;
HAE-2 ‒ wrodzony obrzęk naczynioruchowy typu 2;
AAE-C1-INH ‒ nabyty obrzęk naczynioruchowy z niedoboru C1 inhibitora;
wrodzone obrzęki naczynioruchowe z mutacją czynnika XII (HAE-FXII), z mutacją genu dla angiopoetyny 1 (HAE-ANG), z mutacją genu dla 
plazminogenu (HAE-PLG) oraz o nieznanej przyczynie (HAE-UNK)

Aktywność C1-INH Stężenie C1-INH Stężenie C4

HAE-1 ↓ ↓ ↓

HAE-2 ↓ N/↑ ↓

HAE-nC1-INH N N N
N - norma

Tabela I. Obrzęki naczynioruchowe bez pokrzywki

Tabela II. Typowe wyniki oznaczeń biochemicznych w HAE-1, HAE-2 oraz HAE-nC1-INH
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Substancja czynna ikatybant osoczopochodny C1-
inhibitor

rekombinowany ludzki 
C1-inhibitor

Mechanizm działania antagonista receptora 
B2 bradykininy

suplementacja brakującego białka (C1-INH)

Nazwa handlowa Firazyr Berinert* Ruconest

Opakowanie ampułko-strzykawka  
a 30 mg

fiolka - 500j., fiolka- 
1500j.

fiolka - 2100j.

Postać roztwór do 
wstrzykiwań

proszek i rozpuszczalnik 
do sporządzenia 
roztworu

proszek do sporządzania 
roztworu do 
wstrzykiwań

Dawkowanie 30 mg** 20 j./kg mc 50 j./kg mc***

Droga podania podskórna (podanie  
w powłoki brzucha)

dożylna (bolus)

Ograniczenia wiekowe od 2. roku życia bez ograniczeń 
wiekowych

po 12. roku życia

* dopuszczony u kobiet w ciąży i podczas laktacji
** dawkę można powtórzyć po 6 godzinach, max 3 dawki na dobę
*** 4200j. u chorych ≥84 kg mc
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prowokowane przez stres, wysiłek fizyczny, zmęczenie, uraz 
mechaniczny, infekcje, ucisk, zmianę temperatury, wzrost 
poziomu estrogenów (miesiączka, hormonalna terapia 
zastępcza, dojrzewanie płciowe, ciąża) czy procedury me-
dyczne, w tym stomatologiczne [25]. Inhibitory konwertazy 
angiotensyny i estrogeny egzogenne zwiększają częstość 
obrzęków, dlatego w tej grupie chorych są przeciwwska-
zane. Objawy zwiastunowe (prodromalne) mogą pojawić 
się u części chorych przed napadem. Należą do nich niepo-
kój, osłabienie, mrowienie czy drętwienie skóry w miejscu 
pojawienia się obrzęku, rumień brzeżny (erythema margi-
natum), a w przypadku objawów brzusznych często ucisk  
w jamie brzusznej [26, 27].

Obrzęki skóry i tkanki podskórnej są najbardziej typo-
wym i najczęstszym objawem niedoboru C1 inhibitora. 
Zwykle są asymetryczne, nie towarzyszy im rumień, świąd 
ani pokrzywka. Narastają powoli i trwają zwykle od 2 do 
5 dni. Najczęściej zlokalizowane są w obrębie twarzy, koń-
czyn górnych i dolnych oraz okolicy narządów płciowych 
[17, 22]. Napady brzuszne związane są z narastającym 
obrzękiem błony śluzowej przewodu pokarmowego oraz 
przemieszczeniem się płynu w obręb jamy otrzewnej. Na-
padom brzusznym towarzyszy zwykle umiarkowany ból 
zlokalizowany w jamie brzusznej, który może sugerować 
objawy „ostrego brzucha”. Pojawienie się dodatkowo obja-
wów takich jak nudności, wymioty, zaparcia, odwodnienie, 
hipowolemia może jeszcze mocniej utwierdzać w błędnej 
diagnozie i narażać pacjenta na niekonieczny zabieg chi-
rurgiczny. Objawy ze strony dróg oddechowych występują 
rzadziej, są jednak najczęstszą przyczyną zgonów pacjen-
tów z HAE. Najczęściej obrzęki zlokalizowane są w rejonie 
gardła i krtani. Obrzęk w obrębie dróg oddechowych (gar-
dła i krtani) może w krótkim czasie doprowadzić do ich cał-
kowitego zamknięcia, co skutkuje zgonem w mechanizmie 
asfiksji [28]. Obrzęki w innych lokalizacjach, np. w obrębie 
układu moczowego, mogą powodować zaburzenia mikcji, 
czy objawy kolki nerkowej (obrzęk cewki moczowej, obrzęk 
pęcherza moczowego).

Leczenie napadów
W leczeniu napadów wrodzonego obrzęku naczynioru-

chowego w Polsce wykorzystuje się substytucję niedoboro-
wego C1-INH lub blokowanie receptorów bradykininowych 
B2. Do leczenia substytucyjnego stosowane są preparaty 
osoczopochodnego C1-INH  (Berinert) lub rekombinowane-
go C1-INH (Ruconest). Trzeci z dostępnych leków, ikatybant 
(Firazyr) jest antagonistą wspomnianego receptora bradyki-
ninowego B2 [22]. W tabeli III przedstawiono najważniejsze 
informacje na temat leków wraz z ich dawkowaniem i spo-
sobem podania [29-33].

Leczenie obrzęków w przebiegu HAE należy rozpocząć 
najwcześniej jak to możliwe, w celu zahamowania lub spo-
wolnienia postępu objawów. Leczenie rozpoczęte wcze-
śniej daje lepsze efekty w postaci redukcji nasilenia obja-
wów i szybkości ustępowania objawów. Podawanie leku 
samodzielnie przez chorego lub członka rodziny (po ich od-
powiednim przeszkoleniu) daje taką możliwość. Wszystkie 
leki zarejestrowane do przerywania napadów w Polsce są 
dopuszczone do samodzielnego stosowania przez pacjen-
tów. Obrzęki występujące w obrębie dróg oddechowych ze 
względu na ryzyko uduszenia, napady brzuszne ze względu 
na swój wyniszczający charakter oraz towarzyszące im dole-
gliwości bólowe, obrzęki rejonu dłoni i stóp upośledzające 
wykonywanie podstawowych czynności przez chorych to 
lokalizacje wymagające szybkiej interwencji terapeutycznej 
[19]. Czas jaki upłynął od początku napadu do podania leku 
ma istotny wpływ na szybkość ustępowania dolegliwości. 
Objawy napadu zwykle zaczynają ustępować w przedzia-
le czasowym od 30 minut do 3 godzin od podania leku,  
a ich pełne ustąpienie następuje zwykle po kilku-kilkunastu 
godzinach [34, 35]. Wskazania terapeutyczne dla Beriner-
tu, Ruconestu i Firazyru obejmują każdy istotny klinicznie 
napad obrzęku i różnią się od wskazań refundacyjnych do-
tyczących tylko zagrażających życiu napadów obrzęku gór-
nych dróg oddechowych oraz brzucha (tab. IV).

Tabela III. Leki stosowane w Polsce do przerywania napadów wrodzonego obrzęku naczynioruchowego z niedoboru C1 inhibitora
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Każdy pacjent z rozpoznanym HAE powinien mieć przy 
sobie wynik specjalistycznej konsultacji medycznej, legity-
mację chorego („paszport”) i/lub książeczkę leczenia do-
mowego. Ma to na celu szybkie potwierdzenie rozpozna-
nia i podjęcie właściwego leczenia w warunkach pomocy 
doraźnej, a w sytuacjach wątpliwych umożliwia kontakt  
z lekarzem prowadzącym w ośrodku referencyjnym. Napa-
dy brzuszne HAE powodują dolegliwości bardzo zbliżone 
do obrazu „ostrego brzucha” wywoływanego przez inne 
przyczyny i każdorazowo w przypadku braku skuteczności 
leczenia wymagają dalszej diagnostyki. W celu pełnego za-
bezpieczenia chorego w dostęp do leczenia przerywającego 
napad wymagane jest zapewnienie rezerwy lekowej obej-
mującej leczenie co najmniej dwóch napadów HAE [36]. 
Każdorazowo, zarówno w przypadku preparatów C1-INH, 
jak i antagonisty receptora bradykininowego B2 może zaist-
nieć konieczność podania dodatkowej dawki leku. W wyjąt-
kowej sytuacji braku dostępu do preparatów zarejestrowa-
nych do leczenia HAE można zastosować świeżo mrożone 
osocze (2j. przy ≤ 90 kg mc i 3j. >90 kg mc) [33].

Długoterminowe leczenie  
zapobiegające napadom

Długoterminowe leczenie mające na celu zapobieganie 
napadom obrzęku stosuje się u chorych z częstymi i ciężkimi 
napadami, które upośledzają codziennie funkcjonowanie 
pacjentów, a leczenie doraźne nie pozwala na dostateczną 
kontrolę napadów [37]. Decyzja o włączeniu leczenia zapo-
biegawczego ma charakter zindywidualizowany i powinna 
uwzględniać osobiste uwarunkowania danego pacjenta, 
takie jak wpływ napadów na jego sytuację społeczno-za-
wodową, czy dostępność do placówek pomocy doraźnej. 
Decyzję o rozpoczęciu długoterminowego leczenia zapo-
biegającego napadom powinien podejmować lekarz do-
świadczony w leczeniu HAE. Przed włączeniem takiego 
leczenia należy wykluczyć czynniki mogące wywoływać na-
pady lub je nasilać (np. ACE-I, estrogeny egzogenne, ogni-

ska zapalne o podłożu infekcyjnym). Pacjenci powinni być 
regularnie monitorowani pod kątem skuteczności leczenia, 
ewentualnych działań niepożądanych wynikających ze sto-
sowanego leczenia profilaktycznego oraz zabezpieczeni  
w leki doraźne przerywające napad [38-40].

Do długoterminowej profilaktyki przeznaczone są na-
stępujące leki: osoczopochodny C1-INH (zarówno dożylny, 
jak i podskórny) oraz lanadelumab podawany podskórnie 
[41, 42]. Obecnie z powodu braku refundacji lub rejestra-
cji leki te nie są w Polsce dostępne, dlatego w praktyce są 
stosowane pochodne androgenowe (Danazol), a rzadziej 
leki antyfibrynolityczne - kwas traneksamowy (Exacyl). Oba 
leki stosowane są poza wskazaniami rejestracyjnymi. Da-
nazol stosuje się w najmniejszej skutecznej dawce, zwykle 
do 200 mg na dobę [19]. Skutecznie zmniejsza on częstość 
i nasilenie napadów HAE, jest łatwy w użyciu ze względu 
na doustną drogę podania, powinien być stosowany pod 
ścisłą kontrolą lekarską ze względu na liczne działania nie-
pożądane. Jest przeciwwskazany u dzieci, kobiet w ciąży,  
u pacjentów z chorobami nowotworowymi (nowotwory 
hormono-zależne piersi, prostaty), w zespole nerczycowym, 
u osób z upośledzoną funkcją wątroby. Wykazuje on dzia-
łanie anaboliczne i androgenne [43, 44]. U kobiet wywołuje 
objawy wirylizacji, zaburzenia miesiączkowania, obniżenie 
libido, zmiany trądzikowe, zaburzenia psychiatryczne, po-
nadto może powodować podwyższenie stężenia enzymów 
wątrobowych, wzrost masy ciała, skurcze mięśni, wzrost 
ciśnienia tętniczego krwi, ból głowy, zaburzenia lipidowe 
[45]. Najpoważniejszym możliwym powikłaniem stosowa-
nia danazolu jest rak wątrobowokomórkowy [46]. Dana-
zol wchodzi w interakcje z innymi lekami - nasila działa-
nie antykoagulantów, leków przeciwpadaczkowych, leków 
immunosupresyjnych, osłabia działanie insuliny. Ryzyko 
skutków ubocznych rośnie wraz ze wzrostem dawki leku 
oraz z czasem trwania terapii. Pacjenci poddawani takiej 
terapii powinni być ściśle monitorowani i okresowo pod-
dawani badaniom diagnostycznym (USG brzucha, kontrola 

Lek Wskazania terapeutyczne Wskazania refundacyjne

Berinert Wrodzony obrzęk naczynioruchowy I i II typu 
(ang. hereditary angioedema, HAE). Leczenie 
i przedzabiegowe zapobieganie stanom 
ostrym

Przerywanie ostrego, zagrażającego życiu ataku 
wrodzonego obrzęku naczynioruchowego, 
obejmującego gardło, krtań lub jamę brzuszną; 
przedzabiegowe zapobieganie stanom ostrym 
wrodzonego obrzęku naczynioruchowego 
(zabiegi stomatologiczne, zabiegi na 
twarzoczaszce, zabiegi chirurgiczne, zabiegi 
diagnostyczne z użyciem instrumentów, poród)

Ruconest Leczenie ostrych napadów obrzęku 
naczynioruchowego u osób dorosłych 
i młodzieży z dziedzicznym obrzękiem 
naczynioruchowym (ang. hereditary 
angioedema, HAE) wywołanym niedoborem 
inhibitora esterazy C1

Przerywanie ostrego, zagrażającego życiu ataku 
dziedzicznego obrzęku naczynioruchowego, 
obejmującego gardło, krtań lub jamę brzuszną

Firazyr Leczenie objawowe ostrych napadów 
dziedzicznego obrzęku naczynioruchowego 
(ang. hereditary angioedema; HAE) u osób 
dorosłych, młodzieży i dzieci w wieku 2 lat  
i starszych z niedoborem inhibitora esterazy 
C1

Leczenie ostrych zagrażających życiu napadów 
obrzęku naczynioruchowego  
u dorosłych chorych na dziedziczny obrzęk 
naczynioruchowy wywołany niedoborem 
inhibitora esterazy C1

Tabela IV. Wskazania terapeutyczne i refundacyjne leków stosowanych w napadzie HAE [29-32]
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enzymów wątrobowych, morfologii krwi, profil lipidowy, 
badanie ogólne moczu, kontrola masy ciała i ciśnienia tęt-
niczego krwi, poziom alfa-fetoproteiny) [38]. Antyfibrynoli-
tykiem używanym w Polsce jest kwas traneksamowy (Exa-
cyl), który wykazuje mniejszą skuteczność niż danazol, ale 
jest znacznie lepiej tolerowany. Stosuje się go w profilakty-
ce długoterminowej napadów u dzieci lub gdy inne leki są 
przeciwwskazane lub niedostępne. Podawany jest w ilości 
30-50mg/kg mc w 2-3 dawkach [47].

Krótkoterminowe leczenie  
zapobiegające napadom

Polega na przedzabiegowym (<6 godzin przed zabie-
giem) podawaniu osoczopochodnego C1-INH (zarejestro-
wany i refundowany lek – Berinert) celem zabezpieczenia 
chorego przed ewentualnym napadem w trakcie trwania 
procedury lub bezpośrednio po niej. Ten rodzaj leczenia sto-
sujemy u pacjentów, którzy poddawani są zabiegom me-
dycznym związanym z urazem lub przerwaniem ciągłości 
tkanek, takim jak zabiegi stomatologiczne, zabiegi chirurgii 
szczękowo-twarzowej, tonsillektomia, adenotomia, endo-
skopia górnego odcinka przewodu pokarmowego i dróg 
oddechowych, intubacja [48-51]. W razie braku osoczopo-
chodnego C1-INH alternatywę stanowi świeżo mrożone oso-
cze. Stosowany w przeszłości danazol i kwas traneksamowy 
miały mniejsza skuteczność niż osoczopochodny C1-INH.  
W trakcie i po zabiegu pacjenta należy obserwować pod 
kątem pojawienia się ewentualnego obrzęku mimo prawi-
dłowo prowadzonej profilaktyki przedzabiegowej oraz za-
bezpieczyć stały dostęp do leku przerywającego napad [48, 
50].

Odrębności w postępowaniu u kobiet i dzieci
Danazol w profilaktyce długoterminowej u kobiet należy 

stosować ostrożnie ze świadomością występowania działań 
niepożądanych (maskulinizacja) [52]. Leku nie należy stoso-
wać w ciąży, ani w czasie karmienia piersią. Przed jego włą-
czeniem obowiązuje wykonanie testu ciążowego. Danazol 
powinien być odstawiony przed planowaną ciążą, również 

w przypadku chorych na HAE partnerów zdrowych kobiet 
planujących zajście w ciążę. U kobiet w okresie dojrzewa-
nia, miesiączki czy stosowania antykoncepcji estrogenowej 
często dochodzi do zwiększenia częstości i nasilenia napa-
dów HAE [53-55].

Przebieg HAE u kobiet w ciąży jest zmienny, także u tej 
samej kobiety w kolejnych ciążach. Ciąża nasila częstość na-
padów brzusznych, które wymagają różnicowania z zagra-
żającym poronieniem, porodem przedwczesnym lub inny-
mi przyczynami [54, 55]. Pomocną metodą diagnostyczną  
w napadach brzusznych w ciąży jest badanie USG: cha-
rakterystyczne dla napadu jest wystąpienie płynu w jamie 
otrzewnej i obrzęk ściany jelita. W wątpliwych przypadkach 
rozstrzygające bywa podanie terapeutycznej dawki osoczo-
pochodnego C1-INH [54].

Poród powinien być prowadzony w szpitalu. W czasie 
porodu obrzęki występują rzadko. Profilaktyczne podanie 
C1 inhibitora w czasie porodu wykonujemy, jeśli przebieg 
HAE w ciąży był ciężki lub miejscowy ucisk powodował 
obrzęki krocza, a także przed porodem wspomaganym. 
Przed cięciem cesarskim stosujemy profilaktykę krótkoter-
minową. Po porodzie pacjentka powinna być obserwowa-
na przez 3 doby [53].

U dzieci pierwsze objawy HAE pojawiają się najczęściej  
w pierwszej dekadzie życia [56]. Często są to napady brzusz-
ne i obwodowe, rzadziej napady obrzęku krtani, mogące 
imitować stosunkowo często występujące u dzieci podgło-
śniowe zapalenie krtani, napad astmy czy obrzęk alergiczny. 
Preparaty zarejestrowane w Polsce do leczenia u dzieci to:  
i) osoczopochodny C1-INH (Berinert) - 20j./kg mc, ii) rekom-
binowany C1-INH (Ruconest) - od 13. r.ż., 50j./kg mc; iii) ika-
tybant (Firazyr) – od 2. r.ż., lek nie jest refundowany u dzieci 
(tab. III i IV). Krótkoterminowe leczenie zapobiegające na-
padom jest analogiczne jak w grupie dorosłych (Berinert 
w dawce 15-30j./kg mc). W profilaktyce długoterminowej 
u dzieci przed zakończeniem okresu dojrzewania można 
stosować kwas traneksamowy (30-50mg/kg mc/dobę).  
Informacje o polskiej populacji chorych na wrodzony obrzęk 
naczynioruchowy są okresowo aktualizowane [57].
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