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Angioadem er en sjelden bivirkning ved behandling med
ACE-hemmere (ACE-). Forekomsten er opgjort til 0,1%.
Angioedem optraeder hyppigst inden for den forste uge efter
behandlingsstart, men tilfzelde, der er opstaet efter ars be-
handling, er beskrevet (1).

Sikre risikofaktorer er ikke identificeret; adipositas, kvin-
dekon og idiopatisk angiosdem har vaeret foreslaet (2).
Mekanismen bag ACE-Iinduceret angiosdem er ukendt.
Undersegelser tyder p4, at eget veevskoncentration af brady-
kinin, substans P og prostaglandiner har betydning. Immun-
globulinmedieret genese er mindre sandsynlig (3, 4).

Effekten af ACE-I-behandling af patienter med risikofakto-
rer for kardiovaskulaere heendelser er veldokumenteret (5),
og en forventelig udvidelse af indikationsomradet vil kunne
betyde en aget forekomst af ACE-Iiinduceret angioedem.

Angioedemet involverer hudens dybere lag og slimhin-
der. Oftest begraenser det sig til haevelse af ansigt og mund-
hulestrukturer. Ved involvering af oropharynx og larynx er
tilstanden potentielt livstruende og kraever akut behandling.

Sygehistorie
En 60-arig, adipes mand i antihypertensiv behandling med en-
alapril 20 mg x 1 gennem syv maneder, blev indbragt med ud-
talt vejrtrackningsbesvaer. Han havde gennem nogle dage folt
sig tiltagende haevet i hals og mund, og havde tidligere ople-
vet to lignende, selvlimiterende tilfzelde, men var i evrigt rask
uden kendte medikamentelle allergier eller fodevareallergier.
Patienten havde inspiratorisk stridor og edematos hals.
En laryngoskopi viste blegt sdem, dette blev bekreaeftet af en
CT (Fig. 1). Der blev givet adrenalin som inhalation, samt

Fig. 1. CT af hals og thorax viser massivt gdem af oro- og hypopharynx.

methylprednisolon og clemastin i.v. Herpa skete der en kort-
varig bedring, men efter fA minutter indtradte der komplet
luftvejsobstruktion og respirationssvigt. Patienten blev an-
asteseret, og der blev gjort to forseg pa oral intubation med
laryngoskop, samt forseg pa fiberskopisk intubation. Patien-
ten kunne ikke maskeventileres, og det var ikke muligt
at udfere nedtrakeotomi grundet edem péd den ydre hals.
Endnu et forseg pa oral intubation lykkedes. Patienten fik
undervejs minutter varende asystoli. Sinusrytme genetable-
redes efter intubation, ventilation og adrenalin i.v. Senere
blev der med nogen besvaer anlagt regelret trakeostomi.
Steroidterapien fortsatte, og edemet aftog over nogle dage.
Patienten blev udskrevet med enkelte neurologiske skader
til planlagt opfelgning i neuropsykologisk regi.

Diskussion

Ovenstidende sygehistorie henleder opmaerksomheden péa
en potentielt fatal bivirkning ved ACE-haammer-behandling.
Der var ikke holdepunkter for infektigs eller allergisk ge-
nese til edemet. Der foreligger ikke kausal behandling.
Behandlingen er konservativ og skal fokusere pé taet obser-
vation og sikring af frie lufveje med lebende vurdering af
behov for intubation eller nadtrakeotomi. Det ma forventes,
at savel intubation som maskeventilation kan vaere yderst
vanskelige.

En anerkendt algoritme for luftvejshandtering (6) anbefa-
ler vagen intubation — eventuelt fiberlaryngoskopisk vejledt
eller via retrograd teknik. Udstyr til nedtrakeotomi skal
vaere til stede. Safremt arsagen til et luftvejsedem er ukendst,
ma man som udgangspunkt behandle efter kendte princip-
per med antihistamin, steroid og adrenalininhalation. S&-
fremt det drejer sig om ACE-Iinduceret angioadem, anses
effekten af antihistamin og steroid for at veere tvivlsom (7).

Tranexamsyre har en veldokumenteret plads i behandlin-
gen af heriditeert angiosdem (8), men dokumenteret effekt
ved behandlingen af ACE-l-induceret angiosdem foreligger
ikke. Ved opstart af ACE-I-behandling, skal patienten infor-
meres om denne sjeldne bivirkning og behandlingen skal
seponeres straks ved tegn pa udvikling af angioedem. Ved
behandlingsskift, skal det anferes, at angiosdem ogsa ses
ved behandling med AT-Il-antagonister (9). Patienter med
symptomer pd edem af evre luftveje baer observeres og be-
handles under indlaeggelse.
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A case of severe late-onset angioedema with life-threatening
upper airway obstruction, related to ACE inhibitor treat-
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ment is presented. The patient was a middle-aged man
treated for hypertension, presenting with stridor requiring
intubation, which was difficult. The patient developed car-
diac arrest but was successfully resuscitated, after intuba-
tion. Etiology, risk factors, and treatment, with special atten-
tion to airway management, are discussed.

Reprints not available. Correspondence to: Anne Lindhardt Olesen, Kaas Allé
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von Hippel-Lindaus sygdom.
Klaringsrapport vedr. udredning og kontrol

von Hippel-Lindaus (vVHL) sygdom er et sjaldent, here-
diteert tumorsyndrom med manifestationer fra flere or-
ganer, forst og fremmest centralnervesystem, ojne,
uro-genital-system og abdominalorganer. Sygdommen
nedarves autosomalt dominant og kan ubehandlet med-
fore blindhed, neurologiske skader og tidlig ded, pri-
meert pga. nyrecancer.

Prognosen afheenger i hej grad af tidlig diagnose, op-
sporing af familiemedlemmer med hej risiko, rettidig
behandling af tumorerne og omhyggelig opfelgning af
patienter og risikopersoner. Disse opgaver vanskelig-
gores af sygdommens sjeldenhed og af de mange invol-
verede specialer. I et decentralt sygehusvaesen kreaever
det derfor en konsekvent koordination.

Dette var udgangspunktet for etableringen af en tveer-
faglig initiativgruppe og en repracsentant fra Foreningen
for von Hippel-Lindau-patienter og parerende.

Rapporten er baseret pa litteraturstudier, deltagelse i
internationale konferencer og pa gruppens egne erfarin-
ger. Ved et dbent konsensusmade i Odense den 24. sep-
tember 2002 blev et udkast praesenteret og diskuteret.

Forud for konsensusmadet blev udkastet sendt til 54 vi-
denskabelige selskaber med opfordring til at komme
med kommentarer og til at lade sig repraesentere ved
konsensusmedet.

Klaringsrapporten omhandler flg. emner: 1) dia-
gnostiske kriterier, 2) udredningsprogram ved mistanke
om vHIL-sygdom, 3) kontrolprogram for afficerede,
muligt afficerede, risikopersoner og mutationsbarere,
4) genetisk udredning og radgivning, 5) mutations-
undersggelser og 6) registrering.

Initiativgruppen har medvirket til en centralisering af
mutationsanalyser til Rigshospitalets afdelinger for Kli-
nisk biokemi og klinisk genetik samt etablering af et
landsdaekkende vHIL-register pa Statens Ojenklinik i
Hellerup.

Det anbefales, at der for hver patient/familie er
en af de involverede fagpersoner, som patager sig
opgaven som kontaktleege/koordinator/tovholder. Kon-
taktlaeegen koordinerer undersogelserne, indsamler op-
lysninger og felger op pa planlagte undersegelser. Se
Klaringsrapporten pa www.ugeskriftet.dk
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