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Aktuelle Laborinformation 03/2002
Her editar es/erwor benes Angioddem durch C1-Ester ase-l nhibitor mangel

Das hereditdre und erworbene Angiotdem berunt auf einer ungeniigenden Funktion des Cl1-
Esterase-Inhibitors. Das hereditére Angioddem weist einen autosomal-dominanten Erbgang
unterschiedlicher Penetranz auf und ig ene rdativ sdtene Erkrankung (1:10.000-50.000).
Noch wesentlich sdtener tritt ein e'worbener Cl-Esterase-Inhibitormangd auf, zB. im
Rahmen lymphoproliferativer Prozesse.

Diagnogisch  richtungsweisend i€ @ne  typische Familienanamnese mit  unerkl&lichen
Erdickungsanfdlen. Episoden von Odemen (Gesicht, Stamm, Extremitiden) bei fehlenden
urtikarielen Lasionen und krampfatige, wiederkehrende Schmerzen im  Abdomen sind
fuhrende Kklinische Manifedationen. Gefurchtet sind aufgrund  der  unmittlbaren  vitden
Bedrohung (Erdickungsgefahr) der  Patienten  Glottiss und  Larynxddeme und groteske
Zungenschwe lungen.

Es werden zwe genetisch bedingte Formen unterschieden, die klinisch nicht zu unterscheiden
snd. Be der klasschen Form (HAE Typ 1) wird der Inhibitor nicht ausreichend synthetisert.
Mes liegen die Konzentrationen zwischen 5 und 30% des Referenzbereiches. Beim sdltenen
HAE Typ Il liegt ein dysfunktiondlles Protein in normaer oder sogar erhthter Konzentration
vor. Es handdlt sch immer um eine heterozygote Anlage, so dal3 der Inhibitor nie vallig fenlt.

Die Labordiagnose stiitzt sich auf auf den Nachweis des Cl-Esterase-Inhibitormangds. Neben
der funktiondlen Andyse des Cl-Esterase-Inhibitors und der Konzentrationsmessung sollte
der Komplementfektor C4 quantitativ bestimmt werden, der ds Cl-Substrat bel fehlender
Hemmung dauerhaft erniedrigt ist.

Indikationen zur Bestimmung von C1-Ester ase-Inhibitor und C4:
- Verdacht eines hereditéren oder erworbenen Angioddems

- Familienuntersuchung bel bekanntem Indexpatient

- Thergpiemonitoring

Patientenvor ber eitung: keine Vorbereitung notwendig

Einsendematerial: Citratblut (C1- Esterase- Inhibitoraktivitét und —konzentration)
Heparinplasma (C4- K onzentration)

Methode: Berichrom C1-Inhibitor (Dade Behring): C1-Esterase-Inhibitor
(Aktivitét)
Nephelometrie: C1-Esterase-Inhibitor (Konzentration)

Referenzbereich: C1-Inaktivator, Aktivitét 70-130%
C1-Inaktivator, Konzentration 0,18-0,32 g/l
Komplement C4 0,10-0,40 g/l

M edizinische Bewertung:
Es wird davon ausgegangen, dald fur die physologische C1-Esterase-Inhibitorwirkung
mindestens ene Aktivitde von 35% vorliegen muld  Aktivitden unter 25% dnd be



vorliegender klinischer Symptomatik fir einen angeborenen oder erworbenen Mange zustand
beweisend. Die Cl-Esterase-Inhibitoraktivitét im Interval zwischen akuten Anfallen gedtattet
keine Prédiktion der Haufigket und Schwere zukinftiger Manifedtationen. Petienten mit
bestétigter Diagnose sollten sorgféltig Uber ihre Erkrankung aufgeklat werden und Uber einen
Notfalauswveis verfligen.

Hinweise:

- Anforderung im Routineverfahren, bel bestehender Indikation bevorzugte Bearbeitung
nach Rlcksprache mit dem Labor (Diengtarzt) moglich.

- Initid wird im Labor die Aktivitdsanayse durchgefiihrt. Die Andyse der Konzentration
erfolgt auschlieldich be vorliegender Verminderung der C1-Esterase-Inhibitoraktivité.
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