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ASSOCIATION

HEREDITER ANJIYOODEM

(HAO) HAKKINDA

Herediter (Kalitsal) Anjiyoddem (HAO), cok nadir goriilen ve
hastanin yasamini tehdit edebilecek potansiyelde olan genetik bir
hastaliktir. Yaklasik olarak 10.000 ila 50.000 kiside bir goruldr.

Herediter Anjiyodem (HAQ), viicudun cesitli yerlerinde (eller,
ayaklar, yiz ve bogaz/hava yolu dahil) anjiyoodem (sisme)
semptomlarina neden olur. HAO'li kisiler genellikle bagirsak
duvarindaki sismenin yol actigi dayanilmaz karin agrisi, mide
bulantisi ve kusma gibi sorunlar yasarlar. Hava yolunun veya
bogazin sismesi Ozellikle tehlikelidir ¢linki bogulmaya neden
olabilir.

Herediter Anjiyoodem’li ¢ogu insan, kanin sivi kismi olan
plazmada bulunan Cl-inhibitora adi verilen 6nemli bir proteini
kontrol eden gende bir bozukluga sahiptir. Bu genetik bozukluk
nedeniyle, Herediter Anjiyoddem hastalarinda C1 inhibitord,
plazmadaki karmasik biyolojik etkilesimleri kontrol etme gorevini
yerine getiremez. Gorevini yerine getiremediginde, bu etkilesimler
plazma sivilarinin vicudun cesitli bolgelerine sizarak sismeye
neden olan bradikin adli bir madde Uretir. Bir sonraki sayfada
actklandigr gibi, C1-inhibitor eksikligi olan Herediter Anjiyoodem
hastalari Tip | ve Tip Il olarak siniflandirilir.

Benzer belirtiler yasayan ancak kan testleri C1 inhibitdrinin
normal seviyelerde oldugunu ve gorevini yerine getiren Herediter
Anjiyo6dem hastalari da bulunmaktadir.




HAO TIPLERI

HAQ Tip | - Hastalarin %85’inde gorulir.
Bu, hastaligin en yaygin seklidir ve disik C1-inhibitor seviyeleri
ile karakterizedir.

HAQ Tip Il - Hastalarin %15’inde gorilir.
Laboratuvar testleri normal veya yliksek C1 inhibitoru seviyelerini
goOsterir, ancak protein islevini yerine getiremez.

Aile oykisuniin olmamasi, C1-inhibitor eksikliginin neden oldugu
HAO tanisini dislamaz. HAO vakalarinin %25’ine kadar olan bir
orani, Cl-inhibitor geninde spontan mutasyonun gebelik sirasinda
ortaya ¢ikmasindan kaynaklanir. Eger ebeveynlerden biri HAO
hastasiysa, cocuklarinin HAQ'li olma olasiligr %50°dir.

Normal C1 inhibitoru seviyeleriyle gelisen Herediter
Anjiyoddem (HAO) (eski adiyla Tip 1)

Semptomlar HAO ile uyumludur, ancak laboratuvar sonuclari
normal C1 inhibitoru seviyelerini ve islevini gosterir.

Son arastirmalar, normal C1 inhibitéri seviyeleriyle gelisen
Herediter Anjiyoodem (HAQ)'ln sismeyle iliskili bir dizi kalitsal
genetik mutasyon icerdigini dogrulamistir. Gelecekte, HAO'ye
neden olan daha fazla genetik mutasyonun tanimlanmasi
beklenmektedir.




HAO BELIRTILERI

Sislik ve agri ile seyreden ataklar

Herediter Anjiyoodemli kisiler,sislik ve agri ile seyreden ataklar
yasarlar. Sisme ataklari en yaygin olarak ciltte (6rnegin eller,
ayaklar, yuz), karinda (gastrointestinal sistem) ve bogazda/
hava yolunda (larenks) meydana gelir.

Tedavi olmadan ataklar genellikle iki ila bes glin surer.
Ataklarin sikligi ve siddeti,Herediter Anjiyoodemli kisiler
arasinda onemli olcude degisebilir ve ayni bireyde
hayatinin farkli evrelerinde degisiklik gosterebilir.

HAO ile iliskili sisme, alerjilerin neden oldugu
sismeyle ayni degildir ve alerjik reaksiyon olarak
tedavi edilemez. Antihistaminikler, kortikosteroidler
(prednizon) ve epinefrin, Herediter Anjiyoddem
semptomlarini hafifletmede etkisizdir.

Herediter Anjiyoodemli kisilerin yaklasik %25’inde,
genellikle bir HAQ atagindan 6nce veya sirasinda
ortaya cikan kasintisiz, lekeli, kirmizi bir kizariklik
(kirmizi daireler olarak da gorunebilir, bknz.
‘eritema marginatum” olarak adlandirilir) goralar.

Sisme ataklari ilgili bolgenin gorsel olarak seklini bozar ve
son derece aci verici olabilir. Normal gunluk aktivitelere
katilimi engelleyecek kadar siddetli olabilir.

Karin

Gastrointestinal (karin bolgesi) ataklar genellikle dayanilmaz

karin agrisi, mide bulantisi, kusma ve bagirsak duvarindaki
sisligin neden oldugu ishal ile seyreder. Bu semptomlar,
Cl-inhibitor eksikligi ile gelisen Herediter Anjiyoodem'in
ayirt edici dzelliklerinden biridir, cinki alerjik (histaminerjik)
anjiyoodemde tekrarlayan siddetli karin agrisi nadiren gorulur.

Bogaz/Nefes yolu

Bogaz/nefes vyolu sismesi en
tehlikeli Herediter Anjiyoodem
semptomlarindandir. Bu ataklar
nefes yolunu kapatabilir ve
bogularak 6lime neden olabilir.

Arastirmalar, tedavi edilmemis
Herediter Anjiyoddem
hastalarinda nefes yolu atagi
gecirenlerde  Olum  oraninin
yaklasik %30  olabilecegini
gostermektedir.

Herediter Anjiyoodem
hastalarinin ~ %50’si  yasamlari
boyunca en az bir bogaz/
nefes yolu sismesi atagi
yasadigina dikkat edilmeli ve
vurgulanmalidir.

Bir bogaz atagi sirasinda evde
Herediter Anjiyoodem ilaglari
verilse bile, bogaz sismesinin
semptomlart her zaman acil
tibbi muidahale gerektiren bir
acil durum oldugunun farkinda
olmak onemlidir.

25%

Herediter Anjiyoodemli kisilerin
yaklasik %25'i, genellikle bir HAO
atagindan once veya sirasinda ortaya
¢ikan kasintili olmayan, lekeli, kirmizi
bir kizariklik (kirmizi daireler olarak
da gorunebilir) yasar.

& by

Uygun tedaviye ulasamamis
Herediter Anjiyoodem
hastalarinda bogaz/nefes
yolu sismesinden 6lum
orani yaklasik %30 olabilir.

.C,

Herediter Anjiyoodem
hastalarinin %50'si yasamlari
boyunca en az bir bogaz/nefes
yolu 6dem atagi (sislik) yasar.



ATAK TETIKLEYICILER

Galismalar,Herediter Anjiyoddem
hastalarinin %50’sinin itk
semptomlarini 10 yasina kadar
bildirdigini ve ¢ogu hastanin
semptomlari/ilk ataklarini
18 vyasindan once vyasadigini
gostermektedir.

istisnalar olmasina  ragmen,
kiclik cocuklarda HAO
semptomlari  genellikle hafif
seyreder. Ancak, 1 yasindan
kiicuk c¢ocuklarda da ataklar
bildirilmistir.  HAO ataklarinin
siklig1 ve siddeti ergenlige gecis
ve ergenlik doneminde artabilir.

Yaygin HAO atak tetikleyicileri

O

Herediter Anjiyoddem hastalarinin
%50'si ilk semptomlarini 10 yasina
kadar deneyimler.

—

Codu hasta
semptomlarini/ilk
ataklarini 18 yasindan
once yasamistir.

Yaygin HAO atak tetikleyicileri sunlardir:

e Endise
e Stres

e Mindr travmalar (kesikler, gizikler, ezikler vb.)

¢ Ameliyat

¢ Sogukalginligi,gripvedigerviralenfeksiyonlar gibirahatsizliklar

Herediter Anjiyoodem hastalari ayrica asagidaki diger

tetikleyicileri de bildirmistir:

e Soguga maruz kalma

e Bahge isleriyle ugrasma, ¢eki¢ kullanma veya kurek cekme gibi
mekanik travmaya neden olan faaliyetler

Hormonlar

Kadinlarda menstriasyon ve gebelik HAO semptomlarini
etkileyebilir. Bazi HAQO hastalari,adet donemlerinde atak sayisinda
artis oldugunu bildirmektedir. Ayrica, oral kontraseptifler ve
hormon replasman tedavisi gibi 0strojen tirevi ilaglarin kullanimi
da HAO ataklarinin sikligi ve siddetinde artisla iliskilendirilebilir.
Bu nedenle, HAO hastalari doktorlariyla alternatif dogum kontrol
secenekleri hakkinda gorismelidir.

ACE inhibitorleri

Genellikle yuksek tansiyonu tedavi etmek icin kullanilan ACE
inhibitorlerinin HAO ataklarini artirabilecegdi bilinmektedir ve bu
nedenle kaginilmalidir.

Dis operasyonlari

Dis operasyonlarinin neden oldugu agiz travmasi, agiz sismesini
tetikleyebilir ve bogaz/nefes yolu sismesi riskini artirabilir. Bu
nedenle, dis operasyonlari éncesinde HAO tedavisini takip eden
doktora danisilmasi onemlidir.



HAO TESHISI

HAOQ nasil teshis edilir?
Cogu anjiyoddem veya sislik vakasi,HAO veya C1-inhibitdr eksikligi
DEGILDIR.

HAO tanisini koymak icin kan tahlilleri ve genetik drneklerin
laboratuvar analizi gereklidir. Herediter Anjiyoodem Tip | veya II'yi
dogrulamak i¢in kullanilan Ug spesifik kan testi vardir:

e C1 inhibitéru kantitatif (antijenik): C1 inhibitoru seviyelerini
Olcer.

e Clinhibitorufonksiyonel:C1linhibitorininislevini degerlendirir.

e (4: C4 komponenti seviyelerini olger

Normal C1 inhibitoru ile gelisen Herediter Anjiyoodem
Normal Cl-inhibitori olan HAO hastalarinda, Cl-inhibitor
seviyeleri ve islevi normaldir. Arastirmacilar, bazi durumlarda
normal C1-inhibitérii olan HAOnin faktér XII (F12), plazminojen
(PLG), anjiyopoietin (ANGPT1), kininojen (KNG1) veya mioferlin
(MYOF) genlerinde mutasyonlarla iliskili oldugunu ortaya
koymuslardir. Bununla birlikte, bircok durumda normal C1-
inhibitéri olan HAOniin genetik nedeni bilinmemektedir. Bazi
ticari laboratuvarlar Faktor XII mutasyonlarini test edebilir, ancak
normal C-1 inhibitdrii olan HAO teshisini dogrulamak icin rutin
laboratuvar testleri bulunmamaktadir.




ILAC SINIFLARI VE ISIMLERI HAKKINDA

Belirli benzerliklere sahip ilaglar, ilag siniflarina gruplandirilabilir. Benzerlikler,
ilacin kimyasal yapisindan, etki mekanizmasindan veya ayni hastaligi tedavi
etmek icin kullanilmasindan kaynaklanabilir.

Her ilacin onaylanmis bir jenerik adi vardir. Bu, ilgili ilacin etkin bileseninin
adidir. Birgok sirket ayni jenerik ilaci Uretebileceginden, her sirket Gruniine bir
marka veya ticari ad verir.

Bunun bir drnegi agri kesici ibuprofendir.
« |buprofen’in ait oldugu ilag sinifi, non-steroidal anti-inflamatuar ilaglardir.

* Jenerik adi ibuprofendir ve Advil®, Neurofen®, Motrin®, Ibumetin®, Dolgit®
gibi marka adlariyla bir¢ok sirket tarafindan uretilir.

HAOQ icin belirli ilaclari aktarirken ilac siniflarina ve jenerik adlara basvuracagiz.

TEDAVI SECENEKLERI

Sisliklerin ~ sikligini  ve siddetini azaltmaya, semptomlari
hafifletmeye yardimci olan etkili tedaviler bulunmaktadir. Ne
yazik ki, bircok diger hastalik gibi, HAO icin bir tedavi yontemi
bulunmamaktadir. HAO tedavisinin hedefleri hastaligi tamamen
kontrol altina almak ve hastalarin yasamlarini normallestirmektir.
HAQ icin daha etkili ilaclar gelistirmek icin arastirmalar devam
etmektedir. Bugiin kullanilabilir etkili modern ilaclarla, bazi HAO
hastalari sisliklerden tamamen arinmis bir sekilde etkili bir yasam
stirebildiklerini bildirmektedir. Mevcut HAO tedavi stratejileri
asagidaki ilaclara odaklanmaktadir:

Atak sirasinda hizli rahatlama saglamak (ihtiyag halinde veya
akut tedavi)

Siklikla atak geciren HAO hastalarinda semptomlari dnlemek
(uzun sureli profilaksi)

Dis veya cerrahi miidahaleye maruz kalan HAO hastalarinda
atak tetikleyebilecek durumlari 6nlemek (operasyon oncesi
yapilacak veya kisa sureli profilaksi).

Semptomlar siklikla alerjik reaksiyonla karistirilabilir, ancak HAO
ataklari antihistaminikler, kortikosteroidler veya epinefrin gibi
yaygin alerji tedavilerine yanit vermez. HAO olan tiim bireyler,
tedavi eylem planini iceren bireysellestirilmis bir HAO ydnetim
plani olusturmak icin doktorlariyla calismalidir.
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ISTEGE BAGLI VEYA AKUT ATAK TEDAVISI

istege bagli veya akut tedavi, sisligin ilerlemesini durdurmak
ve semptomlari hafifletmek icin kullanilir. Ozellikle bogaz veya
solunum yolu bdlgesinde sislik varsa, istege bagli veya akut
tedavinin hizli bir sekilde kullanilmasi énemlidir. Bogaz ataklari
tedavi edilmezse bogularak (nefessiz kalarak) 6lime yol acabilir.

HAO (Tip | ve ll) istege bagli veya akut atak tedavileri tim tilkelerde
ruhsatli olmadigindan ulkeden Glkeye degisebilir.

istege bagli veya akut atak tedavisi icin mevcut ve 6nerilen belirli
HAOQ ilaclar sunlardir:

« Intraven6z C1-inhibitdr konsantresi
¢ Kan plazmasindan yapilan Grdnler (pdC1-inhibitor konsantre)
e Kan plazmasindan yapilmayan drlnler (rekombinant veya
rhC1-inhibitor konsantre)
e Plazma kalikrein inhibitoru
e Ecallantide
e Bradykinin reseptdr antagonistleri
e |catibant
HAO'ye 6zgli istege bagli veya akut atak tedavilerinin bulunmadigi

tilkelerde, hekimler HAQ'ye 6zgii olmayan ilaclar veya hatta sadece
agri kesicilerle tedavi etmekte sinirlidir.

Uluslararasit WAO/EAACI Herediter Anjiyoodem Yonetimi Kilavuzu,
akut veya Iistege bagli tedavi icin su énerilerde bulunur:

¢ Erken donemde intravenoz C1-inhibitor konsantresi, ecallantide
veya icatibant ile yapilan tedavi, ge¢ tedaviye gore daha iyi
bir yanit saglar; genellikle semptomlarin tamamen ortadan
kalkmasi daha kisa bir sirede ve genel sismenin daha kisa
sureli olmasini saglar.

« HAQ ataklari miimkiin olan en erken dénemde tedavi edilmelidir.
Erken tedavi, bireysel uygulama ile gerceklestirilebilir. Tum
Cl-inhibitor konsantreleri ve icatibant, dinya capinda farkli
onaylanmis trtin kullanimlarina sahip olsa da bireysel uygulama
icin lisanslidir.

e Cl-inhibitor konsantreleri, ecallantide veya icatibant mevcut
degilse,solvent-deterjanlaislenmis plazma (SDP) kullanilmalidir.

e SDP mevcut degilse, glvenli bir kaynak bulunuyorsa ataklari
tedavi etmek icin donmus taze plazma (FFP) kullanilmalidir.

Kilavuzu hazirlayan uzmanlar, HAO ataklari icin antifibrinolitikler
(6rnegin, traneksamik asit) veya androjenlerin (6rnegin, danazol)
istege bagli tedavi olarak kullanilmasina karsi ¢ikmaktadir. Bu
sekilde kullanildiginda etkilerinin olmadigini veya ¢ok az oldugunu
gosteren calismalar bulunmaktadir.
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UZUN SURELI PROFILAKSI

Uzun sireli profilaksi (USP), Herediter Anjiyoddem (HAQ)
hastalarinin sisme ataklarini onlemek icin dizenli olarak ilag
kullanarak tedavi ydntemidir. USP, HAO hastalarinin ataklarin
sikligini azaltir ve bazi modern USP ilaglariyla hastalarin artik
ataklar yasamadigr anlamina gelir.

USP icin kullanilan ilaclar HAO (Tip | ve Il) icin tlkeden (lkeye
farklilik gosterir ¢lnki belirli tedaviler tum Ulkelerde ruhsatli
olmayabilir.

Bu tedavi yaklasimi, ataklarin sikligr ve siddeti, bireyin yasam
kalitesi, saglik kaynaklarinin mevcudiyeti ve istege bagli veya
akut ataklarin yeterli sekilde kontrol edilememesi gibi faktorler
gdz 6niinde bulundurularak hastaya 6zellestirilmeli ve tim HAO
hastalari icin dusunulmelidir.

USP uygulansa bile sisme ataklari meydana gelebilir, bu yuzden
USP kullanan tiim HAO hastalari acil durumlar icin yanlarinda
ila¢ bulundurmalidir.

Son yillarda, USP icin kullanilabilecek ilaglar ilgili otoriteler
tarafindan onaylanmistir. USP icin 6nerilen spesifik HAQ ilaclar
sunlardir:

e (C1-inhibitor konsantresi
e Kan plazmasindan vyapilan Urlinler (pdCl-inhibitor
konsantresi)
¢ Plazma kallikrein inhibitoru
e Lanadelumab
* Berotralstat

Bu ilaglar mevcut olmadiginda, USP i¢in zayiflatilmis androjenler
kullanilabilir. Calismalar, zayiflatilmis androjenlerin ataklarin
sayisini azalttigini gostermistir. Ancak, bu ilaglarin bircok yan
etkisi, kontrendikasyonlari ve ilag etkilesimleri bulunmaktadir.

Traneksamik asit gibi antifibrinolitikler de USP icin kullanilabilir.
Antifibrinolitikler resmi olarak onerilmez, ancak uzmanlar, bazi
HAO hastalari icin faydali olabilecedini belirtmistir. Bu ilaclarin
yan etkileri genellikle tolere edilebilir diizeydedir.
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KISA SURELI PROFILAKSI

Kisa sureli profilaksi genellikle cerrahi islemler veya dis tedavisi
oncesinde uygulanir. Dis operasyonlari veya bademcik ameliyati
gibi islemler, bogazda veya hava yolunda (larenks) sismelere
neden olabilir ve potansiyel olarak kritik ataklara yol acabilir.

MUmkun oldugunda, intraventz plazma tirevli (pd) Cl-inhibitor
konsantresinin kullanimi tercih edilen kisa streli profilaksi tedavisi
olarak kabul edilir ve miimkin oldugunca operasyon baslangicina
yakin zamanda uygulanir.

Eder intraventz pdC1 inhibitori mevcut degilse, rekombinant C1
inhibitoru konsantresi degerlendirilebilir. Intraven6z C1 inhibitoru
konsantresi bulunamazsa su yontemler kullanilabilir:

e Taze donmus plazma (TDP) kullanimi

e Zayiflatilmis androjenler, alternatif bir secenek olarak
dusunulebilir. Operasyondan 5 glin 6nce ve 2-3 gln sonra
androjenler planlanmis operasyon oncesi profilaksi igin
kullanilabilir.

Her zaman ani bir atak riski bulunmaktadir, bu nedenle operasyon

sirasinda istege bagli tedaviye erisilebilir olmalidir.

COCUKLARDA HAQ TEDAVISI
Yetiskinlerle benzer sekilde, tiim pediyatrik HAO hastalari,
doktorlariyla birlikte bir tedavi plani gelistirmelidir.

Cocuklar veya ergenler icin lisanslanmis HAO (Tip | ve I1) tedavileri,
belirli tedavilerin tim Ulkelerde ruhsatli olmamasi nedeniyle
ulkeden Ulkeye degisebilir.

Cocuklar veya ergenler icin istee bagli veya akut tedavi igin
mevcut ve dnerilen spesifik HAQ ilag cesitleri sunlardir:

e (Cl-inhibitor konsantresi
e Kan plazmasindan vyapilan urlnler (pdCl-inhibitor
konsantresi)
e Kan plazmasindan yapilmayan drinler (rekombinant veya
rhC1-inhibitdr konsantresi)
e Bradikinin-reseptor antagonisti
* |catibant

Builaglar mevcut olmadiginda,solvent-deterjanla islenmis plazma
(SDP), taze donmus plazma (TDP) yerine tercih edilir. Ancak her
ikisi de tedavi icin degerlendirilebilir.

Cocuklarda ve ergenlerde uzun sureli profilaksi (USP) i¢cin mevcut
ve onerilen spesifik HAO ilac tirleri genellikle yetiskinlerde
kullanilanlarla aynidir.PdC1 inhibitori konsantresi mevcut degilse,
USP icin traneksamik asit gibi antifibrinolitikler kullanilabilir.
Antifibrinolitik iceren USP, cocuklarda androjenler yerine tercih
edilir ¢lnkU daha iyi bir guvenlik profiline sahiptir. Ancak, bu
yaklasimi destekleyecek yeterli veri bulunmamaktadir.

Yetiskinlerle benzer sekilde,pdC1 inhibitdri konsantresi mevcutsa,
tercih edilen kisa sureli profilaksi olarak kabul edilir. C1-inhibitor
konsantresi mevcut olmadiginda, alternatif olarak kisa sureli
zayiflatilmig androjenler kullanilabilir. Her zaman ani bir atak riski
vardir, bu nedenle operasyon sirasinda istege bagli tedavi her
zaman erisilebilir olmalidir.
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HAO VE COCUKLAR

HAO (Herediter Angioodem) genetik bir bozukluktan kaynaklanir
ve kalitsal bir karaktere sahiptir. HAO'li bir ebeveynin cocuklarina
bu durumu aktarma sansi %50°dir.

Tarama testleri hayat kurtarir

Bir bireye HAO teshisi konulduktan sonra uzmanlar, tim yakin
aile Uyelerinin (ebeveynler, kardesler ve cocuklar) HAQ icin test
edilmesini onerir. HAO tani testi yasamin ilk yilinda yapilabilir,
ancak bazi doktorlar bebegin en az bir yasina gelmesini
beklemenizi 6nerir. Bunun nedeni, bir yasindaki bir bebegin C1
antijenik ve C4 seviyelerinin olduk¢a degisken olmasidir. Erken
tani testleri, ebeveynlerin veya yasal vasilerin cocuklar icin erken
tedavi plani olusturmasina olanak tanir.

Cocuklarda HAO semptomlarinin baslangic yasi degisir
HAOnin baslangic yasi énemli dlciide farklilik gésterir, ancak
yapilan arastirmalar, HAO'li kisilerin %50'sinin ilk semptomlarin
10 yasina kadar bildirdigini ve ¢ogunun semptomlari veya ilk
ataklarini 18 yasindan 6nce yasadigini gostermektedir. Ergenlik
veya adolesan donemde ataklarin arttigi bilinmektedir.
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KADIN & HAMILELIK

Hamile kalmayi planliyorsaniz veya hamileyseniz, size uygun olan
HAO tedavisini belirlemek ve siireci yakindan takip etmek icin
doktorunuzla gérusmeniz gerekir.

HAQ Tedavisi

Hamilelik ve emzirme doneminde,anabolik androjenler (steroidler)
veya traneksamik asit iceren tedavi Oonerilmemektedir. Tedaviyi
takip eden doktorunuz, dogum oncesi, dogum sirasinda, dogum
sonrasinda ve emzirme surecinde bireysel ihtiyaclariniza gore bir
tedavi plani olusturmaniza yardimci olacaktir.

HAO Ataklari

HAO'li kadinlar, her gebeligin farkli seyrettigini bildirmektedir.
Bazi durumlarda, kadinlar hamilelik strecinde daha sik ve/veya
siddetli HAQ ataklari yasarken, bazilari ise hamilelik déneminde
daha az veya hig atak gecirmeyebilir.

Dogum

Cogu HAO'li kadin, diger kadinlar gibi saglikli bir sekilde dogum
yapabilir. Dogum sirasinda HAO ataklarinin gelisme olasilig
nadirdir. Ancak dogum sonrasinda atak sikligi ve siddetinde artis
olduguna dair bazi belirtiler vardir.

Bebegim

Hatirlatmak gerekirse, HAO kalitsal bir hastaliktir ve HAO'li bir
ebeveynden dogan her bebegin hastaligi kalitsal olarak alma
olasiligi %50°dir. Bebeklerde HAO tani testi bir yasindan 6nce
yapilabilir,ancak bazi doktorlar bebegin en az bir yasina gelmesini
beklemenizi dnerir.

SEYAHAT

ister is ister tatil icin bir yere gidiyor olun, seyahatinize
hazirlanirken goz oninde bulundurmaniz gereken birkag noktayi
burada bulabilirsiniz.

Seyahatinizi Planlamak icin Harika ipuclari

e Her zaman acil durum iletisim bilgilerini yaninizda bulundurun.
HAEi'nin Acil Durum Kartlarini HAEi Companion Uygulamasi’nda
veya cevrimici olarak Turkce haei.org’da bulabilirsiniz.

e Seyahatinizde gideceginiz her varis noktasindaki saglik
kuruluslari hakkinda bilgi edinin. HAO konusunda bilgili
doktorlarin ve hastanelerin listesini HAEi Companion
Uygulamasi’nda veya haei.org’da bulabilirsiniz.

« HAO ilaglarinizi bir tasima ¢antasinda yaninizda bulundurun.

e TUm seyahatiniz boyunca yeterli miktarda ilag tasidiginizdan
emin olun.




HAEI HAKKINDA

HAE International (HAEi), kar amaci glitmeyen bir hasta dernekleri
agr olup kendini HAO'li insanlarin hayatlarini iyilestirmeye
adamistir.

Bizler, tutkulu HAO hastalari ve hasta yakinlari olarak, HAO
farkindaligini artirmayi, tani siresini kisaltmayr ve HAO ile
yasayan herkese hayat kurtaran tedavilerin onaylanmasi ve geri
0denmesini siddetle savunmayi misyon edinmis bir grubuz.

HAEi, sirketler ve ilaclardan bagimsizdir. Yeni nesil HAO
tedavilerine yonelik ilag arastirmalarini ilgiyle desteklemekteyiz.
Klinik calismalari destekleme konusundaki basarimiz, cesitli
onaylanmis tedavi seceneklerinin ortaya ¢ikmasina yol acmistir.
Uzman doktorlarla yakin bir is birligi icinde, kisiye 6zel,hasta odakli
bir yaklasimi tesvik etmek amaciyla mevcut tedavi seceneklerinin
kullanimini stirekli olarak desteklemekteyiz.

‘\‘
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Free, secure and easy to use

app.haetrackr.org

HAE TrackR Uygulamasi

HAEi'deki diger HAO hastalar tarafindan gelistirilen HAE TrackR,
HAE ataklarinizi, tedavilerinizi ve HAO'Un sizin ve sevdiklerinizin
yasami Uzerindeki etkisini kaydetmek icin tasarlanmis, kullanimi
kolay elektronik bir gunluktur.

HAE TrackR, toplanan tim verilerin yalnizca kullanicinin
mulkiyetinde oldugu guvenli, Urin ve sirketten bagimsiz bir
uygulamadir. Verilerinizi ve gizliliginizi kesinlikle korur ve
tamamen Avrupa Birligi GDPR uyumludur.

HAE TrackR, HAOQ'Unlzl en iyi nasil ydnetecediniz konusunda
hem hastalarin hem de doktorlarin kullanabilecegi bir aractir.
Ornegin, isterseniz ataklariniz ve tedavilerinizle ilgili bir raporu
doktorunuzla paylasabilirsiniz.

HAE TrackR’a dinyanin herhangi bir yerindeki herhangi bir
cihazdan (akilli telefon, tablet veya bilgisayar) erisilebilir - daha
fazla bilgi edinmek ve uygulamayi kullanmaya baslamak icin
haetrackr.org adresini ziyaret edebilirsiniz.
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Acil Durum Kartlari

Acil  Durum Kartlari HAE;,
atak sirasinda gereken tedavi
hakkinda acik ve anlasilir
bilgiler iceren acil durum
kartlari gelistirmistir. Bircok
dilde acil durum kartlari, hem HAE Companion
uygulamamiz hem de HAEi web sitesinde mevcuttur..

HAE Companion (Yoldas) uygulamasi

HAE Companion uygulamasi, popller HAEi acil
durum Kkartina elektronik olarak erismenin ve
j saklamanin kolay bir yolunu sunar. Uygulama,hem
companion | Apple’in App Store'unda hem de Android platformu
icin Google Play’de mevcuttur. Uygulama, HAEi
tarafindan gelistirilen tum acil durum kartlarini
icerir ve akilli telefon kullanicilarinin bunlari
cihazlarina indirmelerine olanak tanir.

HAE Companion,ACARE merkezlerinin (Referans ve Mikemmeliyet
Merkezleri) ile birlikte diinya genelinde HAO bilgisine sahip
hastaneler ve doktorlarin iletisim bilgilerine de baglanti saglar.
Google Haritalar veya Apple Haritalar kullanarak, uygulama en
yakin tedavi noktasinin yerini, yoninu ve mesafesini gosterir.

Kiresel Erigim Programi
~ HAEi Kduresel Erisim Programi  (GAP), modern
D™ HAEi tedavilere erisilemeyen Ulkelerde HA('j“ ilaclarina
[ZYd  erisim sunmak icin mevcuttur. Bu, HAO alaninda
turdnin itk programidir ve bizce, bir uluslararasi
hasta dernegi tarafindan baslatilan bu tirde bir
programin ilk kez yapildigina inaniyoruz.

HAEI, diinya capindaki hastalar icin HAO ilaclarina erisimi glivence
altina almaya kararlidir. Mevcut ortaklarimizla HAEi GAP’i kurmus
olmaktan son derece gurur duyuyoruz ve gelecekte programi
genisletme umuduyla diger Ureticilerle calismaya devam edecegiz.

Web sitesi ve Sosyal medya

Web sitemizde - haei.org - HAO ile ilgili pek cok yararli bilgi
bulabilirsiniz; ornegin, hastalik ve tedaviler hakkinda bilgiler,
hasta hikayeleri, dergilere baglantilar iceren kapsaml bir kaynak
merkezi, klinik arastirma bilgileri, haberler ve son gelismeler, vb.

Web sitemizde ayrica dinya capinda 100 yakin Uye kurulusumuz
(hasta dernekleri) hakkinda bilgiler yer almaktadir. Sosyal medyada
HAOQ ile ilgili glincel haberleri takip edebilir ve HAO'li kisiler ile
hasta yakinlarini iceren glvenli iletisim kurmalari igin kapali olan
Facebook grubuna katilabilirsiniz:

° Facebook Grubu: facebook.com/groups/HAEinternational
Facebook Sayfasi: facebook.com/haeinternational

Instagram: instagram.com/hae_international

Twitter: twitter.com/HAEDAY

° LinkedIn: linkedin.com/company/3363107

L 4
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hao gunti :-) ile Kuresel Farkindaligi Artirmak
2012’den beri her yil 16 Mayis'ta HAO Guni'nii :-) kutluyoruz.

HAO Giinii :-) , hasta derneklerinin HAO farkindaligini artirmak icin
yaraticiliklarini kullanarak gerceklestirdigi bir taban hareketidir.

HAO Giinii :-), 16 Mayis'ta HAO toplulugunu, genel halk, saglik
uzmanlari, saglik otoriteleri ve endistri temsilcileri arasinda HAO
farkindaligini artirmaya yonelik faaliyetlerin odak noktasi olarak
birlestirir.

Ge¢misyillarda,Karesel YurlyUslerimiz dinyanin dort bir yanindaki
insanlari HAO icin farkindalik olusturmak amaciyla yiruyislerle
bir araya getirdi.

2021’de 10. HAO Giinii’nii :-) yiriiyislerle sinirli olmayan, her tiirli
fiziksel veya zindelik aktivitesini iceren genisletilmis bir aktivite
kampanyasiyla kutladik. Bu adimlar, tim Uye kuruluslarimizi
ziyaret etmemiz icin bizi bolgelerimizin her birine g6turen bir
donlsum gecirdi.

Daha fazla bilgi ve ilham icin haeday.org adresini ziyaret
edebilirsiniz.

Kuresel Perspektifler Dergisi

HAEinin (ic ayda bir yayinlanan Global Perspectives dergisi, HAO
hastalarina yonelik ilham verici makalelerden tye kuruluslarimizla
ilgiliayrintili bilgilere,devam eden klinik deneylere ve endustrideki
en son haberlere kadar HAQ diinyasindaki hemen hemen her seyi
kapsayan kapsamli bir genel bakis sunar.

Global Perspectives dergisinin tim sayilarini haei.org web
sitesinde bulabilirsiniz.

g T EEAE OF GLOIAL PERSPECTIRTS

HAO Konferanslari ve Calistaylar

HAEinin konferanslari ve atdlye calismalari araciligiyla HAO'Li
bireyleri, hasta yakinlarini, saglik profesyonellerini ve sektor
temsilcilerini bir araya getiriyoruz. Bu etkinlikler, katilimcilara
modern HAE tedavilerine erisimi genisletmek ve geri 6demeyi
artirmakicin bilgi,deneyimve stratejilerin paylasimini kolaylastiran
HAOQ odakli bir ortam saglar.
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COVID-19 koronavirus pandemisi nedeniyle 2020 konferansi
basarili bir sekilde sanal olarak gerceklestirildi ve tim sunumlara
haei.org’dan erisebilirsiniz.

Ayrica COVID-19 salgini nedeniyle yuz yuze dizenlenen bodlge
atolyelerimiz, web sitemizde bulunan sanal sunum etkinliklerine
donustlrildd. Tum sunumlar, konusmacilarin ana dillerinde
kaydedilir ve bolgelerin dillerine altyazili olarak sunulur.

Gengler Toplulugu

HAEi Gencler Toplulugu, 12 ile 25 yas arasindaki HAO
hastalari ve hasta yakinlari, kardesleri icin ortak
bir platformdur.

Bu topluluk, HAO teshisi yeni konmus ve daha
fazla bilgi ve destek arayan, yeni bir okula
baslayan ve diger insanlarin deneyimlerini
ogrenmek isteyen veya yeni bir tlkeye tasinmis
ve yeni baglantilar arayan tim gengleri kapsar.

oun@stev‘-s
Gengler web sitesinde, dinyanin  cesitli Y

bolgelerindeki HAEi Uye kuruluslari tarafindan

gelistirilen etkinlik kitaplari, boyama sayfalari ve c¢ocuklar
icin kaynaklar gibi materyaller bulunur. Bu materyaller, HAE'yi
edlenceli ve guglendirici bir sekilde tanitmak icin ebeveynlere
yardimci olmak amaciyla sunulmustur.

HAEi Gencler Danisma Grubu, HAEi Gengler Toplulugu’'nun yéninu
ve uzun vadeli hedeflerini denetleyen, toplulugun calismalarini
destekleyen, farkli projeler ve sosyal medya kampanyalari yuriten
ve en onemlisi HAEi Gencler Toplulugu ile HAEi arasinda iletisim
noktasi olarak hareket eden alti (6) topluluk Uyesinden olusur.

HAEi Gengler Toplulugu hakkinda daha fazla bilgi edinmek
isterseniz, youngsters.haei.org adresindeki web sayfasini ziyaret
edebilirsiniz.
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Herediter Anjiyoddem Hastalari Dayanisma ve Yardimlasma Dernegi
Website: https://turkey.haei.org/
Resmi E-posta: info@herediteranjiyoodem.org
Facebook Sayfasi: https://www.facebook.com/haoderturkiye/
Instagram Sayfasi: https://www.instagram.com/haoturkiye/
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Daha fazlasi icin haei.org'u ziyaret edebilirsiniz - Mart 2022



