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HAEi pragnie podziekowac
Wfs amerykanskiemu stowarzyszeniu

HAEA za znaczacy wktad w tresc
R e anon, 5" niniejszego przewodnika.

PRZEWODNIK PO HAE

Dziedziczny obrzek naczynioruchowy (HAE) jest niezwykle rzadka,
potencjalnie zagrazajaca zyciu chorobg genetyczng, wystepujaca
u 1 na okoto 10 000 do 50 000 tysiecy oséb.

HAE wywotuje objawy obrzeku naczynioruchowego (opuchlizny)
réznych czesci ciata, w tym dtoni, stop, twarzy i gardta/drég
oddechowych. Chorzy na HAE czesto odczuwaja silny bol
brzucha, nudnosci i wymioty wywotane obrzekiem scianek jelita.
Szczegdlnie niebezpieczny jest obrzek drog oddechowych Lub
gardta, poniewaz wigze sie z ryzykiem $mierci przez uduszenie.

Wiekszos$¢ ludzi cierpigcych na HAE posiada wadliwy gen
kontrolujacy wazne biatko zwane inhibitorem C1, wystepujace
w osoczu, czyli ptynnym elemencie krwi. Ze wzgledu na te
wade genetyczng inhibitor C1 u 0séb cierpigcych na HAE nie

wykonuje swojej pracy, czyli nie kontroluje ztozonych interakgji
biologicznych zachodzacych w osoczu. Te pozbawione kontroli
interakcje prowadza do powstania substancji zwanej bradykining,
ktéra wywotuje obrzek, umozliwiajac przedostanie sie ptynu z
osocza do tkanki miekkiej réznych czesci ciata.Jak opisano na
nastepnej stronie, HAE z niedoborem inhibitora C1 zalicza sie do

typu | i typu Il

U niektdérych osob wystepuja objawy przypominajace typ | i ll, ale
w badaniach krwi stwierdza sie prawidtowy poziom i dziatanie
inhibitora C1.




TYPY HAE

HAE TYPU | - 85% 0s6b cierpigcych na HAE
Jest to najczestsza postac tej choroby, charakteryzujaca sie niskim
poziomem ilosciowym inhibitora C1.

HAE TYPU Il - 15% os6b cierpigcych na HAE
W badaniach laboratoryjnych stwierdza sie prawidtowe lub
wyzsze stezenie inhibitora C1, ale biatko nie dziata prawidtowo.

Brak wystepowania tej choroby w rodzinie nie wyklucza diagnozy
HAE wywotanej niedoborem inhibitora C1. Do 25% wszystkich
przypadkow HAE wynika ze spontanicznej mutacji genu
inhibitora C1 w chwili poczecia.

Jesli na te chorobe cierpi jedno z rodzicow, dzieci majg 50%
prawdopodobienstwo na jej odziedziczenie.

HAE Z PRAWIDLOWYM POZIOMEM INHIBITORA C1
Objawy s3 takie same jak w przypadku HAE, lecz w badaniach
laboratoryjnych stwierdza sie prawidtowy poziom i dziatanie
inhibitora C1.

W najnowszych badaniach potwierdzono, ze HAE o prawidtowym
poziomie inhibitora C1 obejmuje szereg dziedzicznych mutacji
genetycznych, ktére sg zwigzane z obrzekiem. Prawdopodobnie
w przysztosci uda sie stwierdzi¢ kolejne mutacje genetyczne
wywotujgce HAE.




OBJAWY HAE

NAPADY Z OBRZEKIEM | BOLEM
Osoby cierpigce na HAE doswiadczaja napadow obrzeku
réznych czesci ciata. Napady obrzeku najczesciej dotycza
skory (na przyktad dtoni, stop, twarzy), brzucha (przewodu
pokarmowego) oraz gardta/drog oddechowych (krtani).
Nieleczone napady moga trwac od dwadch do pieciu dni.
Napady u 0sob cierpigcych na HAE moga wykazywac duze
réznice czestosci i ciezkosci. R6znice moga wystepowac
takze na roznych etapach zycia danej osoby.

Obrzek zwigzany z HAE nie jest tozsamy z obrzekiem
wywotanym alergig i nie mozna go leczyc¢ jak reakgji
alergicznej. W przypadku objawéw dziedzicznego
obrzeku naczynioruchowego nie przynosza ulgi leki
antyhistaminowe, kortykosteroidy, ani epinefryna.

U okoto 25% o0sob cierpigcych na HAE wystepuje
nieswedzaca wysypka w postaci czerwonych
plamek (ktéra moze takze przybierac postac
czerwonych okregoéw) poprzedzajgca napad HAE
lub mu towarzyszaca. Napady obrzeku powoduja

deformacje ciata, ktére jednoczesnie bywaja
niezwykle bolesne i prowadza do niepetnosprawnosci, nawet
uniemozliwiajacej wykonywanie codziennych czynnosci.

BRZUCH
Napady obejmujace uktad pokarmowy wigzg sie zwykle
z silnym bélem brzucha, nudnosciami, wymiotami i
biegunka wywotang obrzekiem scianek jelita. Takie objawy
sg czynnikiem wyrdzniajacym HAE z niedoborem deficytu
C1. Poniewaz nawracajacy, silny bol brzucha jest rzadko
obserwowany u pacjentow z alergicznym (histaminergicznym)
obrzekiem naczynioruchowym.

GARDLO/DROGI ODDECHOWE
Do najbardziej niebezpiecznych
objawow HAE naleza epizody
obrzeku gardta/drog oddechowych,
poniewaz moze dojs¢ do
niedroznosci drég oddechowych,

a tym samym smierci przez
uduszenie.

Z badan wynika, ze smiertelnos¢
nieleczonych osob cierpigcych na
HAE z obrzekiem dr6g oddechowych
moze wynosic okoto 30%.

Podkresli¢ nalezy, ze 50% osob
cierpigcych na HAE doswiadcza
w zyciu jednego epizodu obrzeku
gardta/drog oddechowych.

Trzeba pamietac, ze obrzek gardta
stanowi sytuacje nagta, zawsze
wymagajaca natychmiastowej
pomocy medycznej po wystapieniu
pierwszych objawdw, nawet w
przypadku podawania skutecznego
leku przeciwko HAE w warunkach
domowych.

25%

U okoto 25% osob cierpigcych na
HAE wystepuje nieswedzaca wysypka
w postaci czerwonych plamek

(ktéra moze takze przybierac postac
czerwonych okregoéw) poprzedzajaca
napad HAE lub mu towarzyszaca.

& by

Liczba zgondw w wyniku
obrzeku gardta/drég
oddechowych wsréd
nieleczonych osoéb cierpigcych
na HAE moze siegac 30%.

O

50% osob cierpigcych na HAE
doswiadcza w zyciu co najmniej
jednego epizodu obrzeku gardta/
drég oddechowych.



CZYNNIKI WYZWALAJ CE NAPAD

Z badan wynika,ze 50%

0s6b cierpigcych na HAE
zgtasza pierwsze objawy
przed ukonczeniem 10. roku
zycia,a u wiekszosci objawy/
pierwszy napad wystapit przed
ukonczeniem 18 roku zycia.

Choc istniejg pewne wyjatki,
objawy HAE s3 zwykle tagodne
u matych dzieci, przy czym
zgtaszano je juz u dzieci w
wieku jednego roku. Czestosc

i ciezkos¢ napadow HAE moze
wzrasta¢ w okresie dorastania.

O

50% osob cierpigcych na HAE
zgtasza pierwsze objawy przed
ukonczeniem 10. roku zycia.

—

U wigkszosci 0séb objawy/
pierwszy napad wystapit przed
ukonczeniem 18 roku zycia.

CZESTE CZYNNIKI WYZWALAJACE HAE
Do czestych czynnikéw wyzwalajacych HAE naleza:

* Niepokoj

o Stres

e Drobny uraz

e Zabieg chirurgiczny

» Takie dolegliwosci jak przeziebienie/grypa/inne infekcje

wirusowe

Osoby cierpigce na HAE zgtaszaja takze inne czynniki

wyzwalajace, jak:

¢ Narazenie na niska temperature

e (Czynnosci powodujace uraz mechaniczny, jak ogrodnictwo,
wbijanie mtotkiem lub praca topata

HORMONY
U kobiet na objawy HAE moze wptyng¢ menstruacja i cigza.

Czes¢ kobiet cierpigcych na HAE zgtasza wzrost liczby napadéw
w czasie menstruacji. Z literatury przedmiotu wynikajg znaczne
wahania czestosci napadow doswiadczanych przez kobiety
ciezarne cierpigce na HAE.

Ze wzrostem czestosci i ciezkosci napadéw HAE wigze sie takze
stosowanie lekow estrogenowych, w tym doustnych srodkéw
antykoncepcyjnych i hormonalnej terapii zastepczej.

Osoby cierpigce na HAE powinny omowic z lekarzem
prowadzacym HAE alternatywne, nieestrogenowe opcje kontroli
narodzin.

INHIBITORY KONWERTAZY ANGIOTENSYNY

Inhibitory konwertazy angiotensyny, powszechnie stosowane do
leczenia nadcisnienia tetniczego, przyczyniaja sie do zwiekszenia
czestosci i ciezkosci napadéw HAE, a tym samym nalezy ich
unikac.

ZABIEGI STOMATOLOGICZNE

Urazy jamy ustnej wywotane zabiegami stomatologicznymi
moga prowadzi¢ do obrzeku jamy ustnej i zwiekszac ryzyko
obrzeku gardta/drég oddechowych. Przed poddaniem sie
zabiegom stomatologicznym nalezy skontaktowac sie z lekarzem
prowadzacym HAE.



DIAGNOSTYKA HAE

JAK ZDIAGNOZOWAC HAE

Wiekszos¢ przypadkow obrzeku naczynioruchowego lub obrzeku
NIE jest przypadkami HAE, ani NIE wiaze sie z niedoborem
inhibitora C1.

Do ustalenia diagnozy HAE konieczne sg badania laboratoryjne
probek krwi lub prébek genetycznych. W celu potwierdzenia
dziedzicznego obrzeku naczynioruchowego typu | lub I
wykorzystuje sie trzy swoiste badania krwi:

e Oznaczenie inhibitora C1 ilosciowo (antygenowe)
e Oznaczenie inhibitora C1 funkcjonalnego
- C4

HAE Z PRAWIDLOWYM POZIOMEM INHIBITORA C1

U osob cierpigcych na HAE z prawidtowym poziomem inhibitora
C1 wystepuje prawidtowy poziom inhibitora C1 i jego funkcja.Z
badan wynika,ze w niektérych przypadkach HAE z prawidtowym
poziomem inhibitora C1 wigze sie z mutacjami genow czynnika
X1l (F12), plazminogenu (PLG), angiopoetyny (ANGTP1),
kininogenu (KNG1) lub myoferlinu (MYOF). Czesto jednak nie
jest znana przyczyna genetyczna HAE z prawidtowym poziomem
inhibitora C1. Niektore komercyjne laboratoria sg w stanie
wykonywac testy pod katem czynnika Xll, ale nie ma rutynowych
badan laboratoryjnych potwierdzajacych diagnoze HAE z
prawidtowym poziomem inhibitora C1.




KLASY | NAZWY LEKOW

Leki wykazujace pewne podobienstwa mozna pogrupowac¢ na klasy lekow.
Podobienstwa moga wynikac ze struktury chemicznej leku,mechanizmu dziatania
Llub stosowania do leczenia tej samej choroby.

Kazdy lek posiada zatwierdzong nazwe generyczna. Jest to nazwa substancji
czynnej zawartej w danym leku. Poniewaz ten sam lek generyczny moze
wytwarzac kilka firm, kazda z nich nada swojemu produktowi nazwe marki lub
nazwe handlowa.

Takim przyktadem jest ibuprofen, substancja o dziataniu przeciwbdlowym..
« |buprofen nalezy do klasy niesteroidowych lekow przeciwzapalnych.

» Nazwa generyczna jest ibuprofen, produkuje go kilka firm pod markg Advil®,
Neurofen®, Motrin®, Ibumetin® i Dolgit®.

Omawiajac swoiste leki przeciwko HAE, bedziemy postugiwac sie klasami lekow
i nazwami generycznymi.

OPCJE TERAPEUTYCZNE

Istniejg skuteczne terapie pomagajace zmniejszy¢ czestosc i
ciezkos$¢ obrzekow, a takze ztagodzic objawy. Niestety na HAE,
podobnie jak wiele innych choroéb, nie ma lekarstwa.

Celem leczenia HAE jest uzyskanie petnej kontroli nad choroba
i umozLliwienie pacjentom prowadzenie normalnego zycia.
Nieustannie trwajg badania nad bardziej skutecznym leczeniem
HAE. Dzieki dostepnym obecnie skutecznym lekom przeciwko
HAE wielu pacjentow cierpigcych na te chorobe zgtasza brak
obrzekdw.

Aktualne strategie terapeutyczne stosowane w przypadku HAE
skupiaja sie na lekach, ktére:

e Zapewniajg szybka ulge podczas napadu (leczenie dorazne, w
tym leczenie ostrych napaddw)
Zapobiegajg wystepowaniu objawdw u 0sob cierpigcych
na HAE o wysokiej czestosci napaddw (profilaktyka
dtugoterminowa)
Zapobiegaja wystepowaniu objawdw u 0s6b cierpigcych
na HAE poddawanych zabiegom stomatologicznym lub
chirurgicznym, ktére moga prowadzi¢ do napadu (profilaktyka
przed zabiegiem, czyli krotkoterminowa).

Choc objawy czesto mozna btednie uznac za reakcje alergiczna,
napady HAE nie reagujg na powszechnie stosowane leki
przeciwalergiczne, w tym antyhistaminowe, kortykosteroidy lub
epinefryne.

Wszystkie osoby cierpigce na HAE powinny wspdlnie z lekarzem
prowadzacym opracowac zindywidualizowany plan leczenia HAE,
obejmujacy plan dziatan terapeutycznych.




LECZENIE DORAZNE, W TYM LECZENIE OSTRYCH NAPADOW
Leczenie dorazne, w tym leczenie ostrych napadow, ma na celu
powstrzymanie postepu obrzeku i ztagodzenie objawow. Szybkie
zastosowanie leczenia doraznego, jest szczegdlnie istotne w
przypadku obrzeku gardta lub drog oddechowych. Nieleczony
napad obrzeku gardta moze prowadzi¢ do zgonu przez uduszenie.

W réznych krajach stosuje sie rézne sposoby leczenia doraznego
HAE typu | i Il, poniewaz nie wszedzie dopuszczono do uzytku
swoiste leki.

Do lekéw przeciwko HAE dostepnych i zalecanych w przypadku
leczenia doraznego, w tym leczenia ostrych napadow, naleza:

e Dozylny koncentrat inhibitora C1
e Produkty wytwarzane z osocza (koncentrat inhibitora pdC1)

e Produkty niewytwarzane z osocza (koncentrat
rekombinowanego inhibitora C1, tj. inhibitora rhC1)

 Inhibitor kalikreiny osoczowej
e Ecallantide

e Antagonista receptora bradykinin
e lkatybant

W krajach, gdzie leczenie dorazne, w tym ostrych napaddw,

skierowane przeciwko HAE nie jest dostepne, lekarze musza
korzystac z lekow nieskierowanych przeciwko HAE, a nawet
jedynie lekdw przeciwbolowych.

W Miedzynarodowych Wytycznych Postepowania w Dziedzicznym

Obrzeku Naczynioruchowym przygotowanych wspélnie przez
Swiatowa Organizacje Alergii (WAO) i Europejska Akademie
Alergii i Imunologii Klinicznej (EAACI) znajduja sie nastepujace
zalecenia dotyczace terapii doraznej HAE:

e Szybkie podanie dozylnego koncentratu inhibitora C1,
substancji ecallantide lub ikatybant,zapewnia lepsza reakcje
niz podanie opdznione, czesto prowadzac do catkowitego
ustgpienia objawow w krétszym czasie i zapewniajac krotszy
czas wystepowania uogolnionego obrzeku.

* Napady HAE wymagaja jak najszybszego podania leku.
Skrécenie czasu od wystapienia napadu do podania leku
mozna zapewnic¢ dzieki samodzielnemu podawaniu. Wszystkie
koncentraty inhibitora C1 dopuszczone sg do samodzielnego
podawania, cho¢ na catym $wiecie dopuszczono je do réznych
zastosowan.

e W przypadku niedostepnosci koncentratéw inhibitora C1,
substancji ecallantide lub ikatybant, nalezy zastosowac osocze
inaktywowane, tzw. SDP ( solvent-detergent treated plasma).

e Przy niedostepnosci SDP do leczenia napaddw nalezy
zastosowac swiezo mrozone osocze (fresh frozen plasma, FFP),
o ile jest dostepne jego bezpieczne zrddto.

Specjalisci, autorzy Wytycznych, odradzajg stosowanie lekow
przeciwfibrynolitycznych (np. kwas traneksamowy) i androgenow
(np. danazol) w charakterze doraznego leczenia napadow HAE. W
przypadku takiego sposobu stosowania w badaniach wykazano
brak efektow lub bardzo niewielkie efekty.
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PROFILAKTYKA DLUGOTERMINOWA

Profilaktyka dtugoterminowa (LTP) to sytuacja, w ktorej osoba
cierpigca na HAE regularnie stosuje leki w celu zapobiegania
wystepowania napadow obrzeku. Taka profilaktyka zmniejsza
liczbe napaddw obrzekoéw u danego chorego, a niektore
nowoczesne leki stosowane w ramach takiej profilaktyki
oznaczajg catkowite ustanie obrzekéw u chorych na HAE.

W réznych krajach stosuje sie rézne formy dtugoterminowej
profilaktyki HAE typu I i I, poniewaz nie wszedzie dopuszczono
do uzytku juz zarejestrowane produkty lecznicze.

Taka strategie leczenia nalezy dostosowac do potrzeb danej
osoby i rozwazyc¢ dla wszystkich chorych na HAE, uwzgledniajac
czestosc i ciezkos¢ napaddw, jakosc zycia danej osoby, dostepnos¢
zasobdw opieki zdrowotnej oraz brak uzyskania wystarczajacej
kontroli za pomoca terapii dorazne;.

Poniewaz w okresie stosowania profilaktyki dtugoterminowej
w dalszym ciggu moze dojs¢ do atakow, wszyscy chorzy na HAE
stosujacy taka profilaktyke powinni miec dostep réwniez do
lekéw doraznych.

W ostatnich latach organy ds. regulacji lekdw zatwierdzity do
uzytku dodatkowe leki na potrzeby dtugoterminowej profilaktyki
HAE. Rodzaje licencjonowanych lekdw przeciwko HAE,
dostepnych i zalecanych w ramach profilaktyki dtugoterminowej,
obejmuja:

e koncentrat inhibitora C1

e produkty na bazie osocza (koncentrat inhibitora pdC1)
« Inhibitor kalikreiny osoczowej

e lanadelumab

e berotralstat

W przypadku niedostepnosci takich lekédw w ramach profilaktyki
dtugoterminowej mozna stosowac atenuowane androgeny.
Wykazano, ze zmniejszaja one liczbe napaddéw obrzekow. Maja
takze wiele skutkdéw ubocznych, przeciwwskazan oraz interakcji z
innymi lekami.

W przypadku przeciwwskazan do stosowania atenuowanych
androgenow w ramach profilaktyki dtugoterminowej

mozna takze stosowac leki przeciwfibrynolityczne (np. kwas
traneksamowy). Brak formalnych zalecen do stosowania lekéw
przeciwfibrynolitycznych, lecz wedtug ekspertow opracowujacych
Wytyczne moga one pomac niektérym chorym na HAE. Zwykle
majq one niewielkie skutki uboczne.
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PROFILAKTYKA KROTKOTERMINOWA

Profilaktyke krotkoterminowa stosuje sie zwykle przed
zabiegami chirurgicznymi lub leczeniem stomatologicznym.
Zabiegi chirurgiczne lub zabieg usuniecia migdatkéw stanowi
potencjalnie krytyczny czynnik wyzwalajacy, poniewaz moze
wywotac obrzek gardta/drég oddechowych (krtani).

W przypadku dostepnosci za srodek z wyboru uzywany w ramach
profilaktyki krotkoterminowej uznaje sie dozylne podanie
osoczowego inhibitora C1 (pdC1). Nalezy go podac jak najblizej
rozpoczecia zabiegu.

W przypadku niedostepnosci inhibitora pdC1 do podania
dozylnego mozna rozwazy¢ podanie koncentratu
rekombinowanego inhibitora C1.W przypadku niedostepnosci
zadnego z dozylnych koncentratéw inhibitora C1:

e Mozna zastosowac swiezo mrozone osocze (FFP)

* Mozna rozwazyc takze podanie atenuowanych androgendw.
W ramach planowej profilaktyki przedzabiegowej androgeny
podaje sie przez 5 dni przed i 2-3 dni po zabiegu.

Zawsze moze wystapi¢ napad przetomowy, wiec podczas zabiegu
musi by¢ dostepna takze mozliwos¢ terapii dorazne;j.

LECZENIE HAE U DZIECI

Podobnie jak w przypadku oséb dorostych, réwniez wszyscy
pediatryczni pacjenci z HAE powinni opracowac z lekarzem
prowadzacym plan leczenia HAE, obejmujacy plan dziatan
terapeutycznych.

W réznych krajach stosuje sie rézne sposoby leczenia HAE typu |
i Il dopuszczone dla dzieci lub mtodziezy, poniewaz nie wszedzie
dopuszczono do uzytku juz zarejestrowane leki.

Do swoistych lekéw przeciwko HAE dostepnych i zalecanych w
przypadku leczenia doraznego, w tym ostrych napadow u dzieci
lub mtodziezy, naleza:

¢ Koncentrat inhibitora C1
e Produkty wytwarzane z osocza (koncentrat inhibitora pdC1)
e Produkty niewytwarzane z osocza (koncentrat
rekombinowanego inhibitora C1, tj. inhibitora rhC1)
» Antagonista receptora bradykinin
e |catibant

W przypadku niedostepnosci tych lekoéw preferuje sie osocze
inaktywowane (SDP, czyli solvent-detergent treated plasma)
zamiast osocza swiezo mrozonego (FFP), cho¢ mozna rozwazyc
obie te opcje.

Rodzaje zarejestrowanych lekéw na HAE dostepnych i
zalecanych do profilaktyki dtugoterminowej u dzieci i mtodziezy
zasadniczo odpowiadajg dostepnym dla os6b dorostych. W
przypadku niedostepnosci koncentratu inhibitora pdC1 mozna
w ramach profilaktyki dtugoterminowej zastosowac leki
przeciwfibrynolityczne, jak kwas traneksamowy. Ze wzgledu na
lepszy profil bezpieczenstwa u dzieci preferuje sie profilaktyke
dtugoterminowg przy uzyciu lekéw przeciwfibrynolitycznych
zamiast androgenow. Brakuje jednak danych na poparcie ich
stosowania.

Podobnie jak u 0sob dorostych, w przypadku dostepnosci
koncentrat inhibitora pdC1 uznaje sie za metode profilaktyki
krotkoterminowej z wyboru. W przypadku niedostepnosci
koncentratu inhibitora C1 mozna zastosowac krotkotrwaty

cykl atenuowanych androgenow. Zawsze moze wystapi¢ napad
przetomowy, wiec podczas zabiegu powinna by¢ dostepna takze
mozliwosc terapii doraznej.
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HAE | DZIECI

Wada genetyczna wywotujaca HAE jest dziedziczna. Ryzyko
odziedziczenia tej choroby przez dzieci rodzica chorego na HAE
wynosi 50%.

KLUCZOWA ROLA BADAN

Po uzyskaniu diagnozy przez dang osobe zdaniem ekspertéw
wszystkich cztonkéw najblizszej rodziny chorego (rodzicow,
rodzenstwo i dzieci) nalezy podda¢ badaniom pod katem HAE.
Badanie pod katem HAE jest mozliwe w pierwszym roku zycia,
ale zdaniem niektérych lekarzy nalezy poczekac co najmniej

do pierwszych urodzin. Wynika to z wysokich wahan poziomow
antygenow przeciwko C1 i C4 w pierwszym roku zycia. Wczesne
badanie pozwala rodzicom lub opiekunom wraz z lekarzem

dziecka z wyprzedzeniem opracowac indywidualny plan leczenia.

PIERWSZE OBJAWY HAE U DZIECI WYSTEPUJA W ROZNYM
WIEKU

Poczatek HAE wystepuje w réznym wieku, lecz z badan wynika,
ze 50% o0sdb cierpigcych na HAE zgtasza pierwsze objawy przed
ukonczeniem 10. roku zycia, a u wiekszosci objawy/pierwszy
napad wystapit przed ukonczeniem 18 lat. Wydaje sie takze,ze w
okresie pokwitania, czyli dorastania, napady wystepuja z wieksza
czestoscia.
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KOBIETY | CIAZA

Jesli planuje Pani cigze lub jest Pani w cigzy, lekarz prowadzacy
bedzie uwaznie monitorowat Pani stan w celu omoéwienia z Panig
odpowiedniej terapii HAE.

LECZENIE HAE

W okresie cigzy i karmienia piersig nie zaleca sie terapii
androgenami anabolicznymi (czyli steroidami) ani kwasem
traneksamowym.

Lekarz prowadzacy HAE moze poméc opracowac dostosowany do
Pani potrzeb plan leczenia na czas przed cigza, w trakcie cigzy i
po porodzie, a takze na czas karmienia piersia.

NAPADY HAE

Kobiety cierpigce na HAE zgtaszaja rézny przebieg
poszczegolnych cigz. W niektorych przypadkach kobiety
doswiadczaja czestszych i/lub ciezszych napadow HAE,zas w
innych czestos¢ napadoéw HAE w czasie cigzy maleje, czasem
nawet do zera.

POROD

Wiekszos$¢ kobiet cierpigcych na HAE rodzi zdrowe dziecko,
podobnie jak kobiety nalezace do ogotu populacji. Podczas
porodu napady HAE zdarzaja sie rzadko. Wystepuja pewne

doniesienia o zwiekszeniu czestosci i ciezkosci napadow w
okresie potogu.

MOJE DZIECKO

Jak juz wspomniano, HAE jest choroba dziedziczng, wiec kazdemu
dziecku chorego na HAE grozi 50% ryzyko odziedziczenia tej
choroby.

Badanie pod katem HAE jest mozliwe w pierwszym roku zycia,
ale zdaniem niektérych lekarzy nalezy poczekac co najmniej do
pierwszych urodzin.

PODROZE

Podczas przygotowan do podrézy stuzbowej lub rekreacyjnej
nalezy uwzglednic kilka rzeczy:

CZTERY PODPOWIEDZI PODCZAS PLANOWANIA PODROZY

» Nalezy zawsze mie¢ przy sobie informacje do kontaktu w
nagtym wypadku. Legitymacje pacjenta wydane przez HAEi w
wielu jezykach znajdujg sie w aplikacji Companion App lub na
stronie haei.org.

* Nalezy pozyskac informacje na temat opieki zdrowotnej w
kazdym miejscu docelowym. Wykaz lekarzy znajgcych HAE i
szpitali mozna znalez¢ w aplikacji Companion App organizacji
HAEi lub na stronie haei.org.

e Leki na HAE nalezy przewozi¢ w bagazu podrecznym.

* Nalezy zabrac zapas lekdw wystarczajacy na catg podroz.




INFORMACJE O HAEI

HAE International (HAEi) jest miedzynarodowa organizacja
parasolowg HAE zrzeszajaca lokalne stowarzyszenia pacjentdw,
dedykowang poprawie jakosci zycia chorych z dziedzicznym
obrzekiem naczynioruchowym.

Jestesmy grupa pacjentow cierpigcych na HAE oraz opiekundéw
takich osdb, pragnacych promowac wiedze o chorobie zwanej
HAE, skracac czas do uzyskania diagnozy oraz walczacych o
dopuszczenie i refundacje terapii ratujacych zycie dla wszystkich
chorych na HAE.

HAEI jest niezalezng od spotek i produktow organizacja, ktora
gorliwie wspiera badania nad nowymi lekami przeznaczonymi
do terapii HAE nowej generacji. Nasz ogromny sukces w ramach
wspierania badan klinicznych przyniost szereg dopuszczonych
mozliwosci terapii. Blisko wspétpracujemy z lekarzami
specjalistami, aby nieustannie promowa¢ dostosowane, skupione
na pacjencie podejscie do stosowania dostepnych mozliwosci
terapii.

‘\‘
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Aplikacja HAE TrackR

HAE TrackR, opracowany przez chorych na HAE w ramach HAEI, jest
tatwym w obstudze dzienniczkiem elektronicznym przeznaczonym
do rejestracji napadow HAE, leczenia oraz wptywu choroby na zycie
Panstwa i najblizszych osob.

HAE TrackR to bezpieczna, niezwigzana z jakimkolwiek produktem
leczniczym ani firmg farmaceutyczng aplikacja, w ktorej wszystkie
zebrane dane sg wytgczna wtasnoscig uzytkownika. Zapewnia
rygorystyczng ochrone danych oraz petng zgodnosc z RODO.

HAE TrackR to narzedzie,za ktérego pomoca pacjenci i lekarze
moga podejmowac wazne decyzje na temat najlepszych sposobow
kontrolowania choroby. Na przyktad mozna na zyczenie udostepnic
lekarzowi raport o napadach i leczeniu.

Dostep do HAE TrackR mozna uzyskac z dowolnego urzadzenia
(smartfon, tablet lub komputer) i dowolnego miejsca na Swiecie —
bardziej szczegotowe informacje znajduja sie na stronie haetrackr.
org.Zachecamy do korzystania z aplikacji.
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Legitymacja pacjenta

HAEi opracowata legitymacje
pacjenta, zawierajace jasne i
proste informacje na temat
HAE oraz leczenia niezbednego
podczas napadu.

Legitymacje pacjenta w wielu jezykach sg dostepne

Aplikacja HAE Companion

Aplikacja HAE Companion umozliwia tatwy dostep i
mozliwos¢ przechowywania popularnej legitymacji
companion | pacjenta w formie elektroniczne;.

Aplikacja jest dostepna w App Store firmy Apple oraz
w Google Play na platforme Android.

Aplikacja posiada petng game legitymacji pacjenta opracowanych
przez HAEI, i umozliwia pobieranie na smartfony.

HAE Companion zawiera takze hipertgcza do osrodkéw ACARE
(Angioedema Centers of Reference and Excellence) oraz szpitali i
lekarzy na catym $wiecie zaznajomionych z HAE. Przy wykorzystaniu
Google Maps lub Apple Map aplikacja podaje wskazdwki dojazdu
oraz odlegtos¢ do najblizszej takiej placowki.

< Program globalnego dostepu

Program globalnego dostepu (GAP) HAEi zapewnia

A" HaE dostep do lekdw na HAE w krajach, gdzie nie s3
GAP .

dostepne nowoczesne terapie na HAE.

Jest to pierwszy tego typu program zwigzany z HAE.
Co wiecej, jesteSmy przekonani,ze po raz pierwszy tego typu program
zainicjowata organizacja pacjentow.

HAEI pragnie zapewniac dostep do lekdw na HAE pacjentom na
catym Swiecie.Z dumg informujemy o wprowadzeniu programu
HAEi GAP wsrod naszych aktualnych partneréw i bedziemy w
dalszym ciggu wspoétpracowac z innymi producentami z nadziejg na
rozbudowe programu w przysztosci.

zarowno w aplikacji HAE Companion, jak i na stronie HAEi.

Strona internetowa i media spotecznosciowe

Na naszej stronie internetowej (haei.org) znajda Panstwo mnostwo
informacji na temat HAE, tj. informacje o chorobie i terapii, historie
pacjentow, kompleksowe centrum zasobdw z hipertagczami do
czasopism, informacje o badaniach klinicznych, wiadomosci i
wydarzenia itp.

Nasza strona internetowa zawiera takze informacje na temat
naszych niemal 100 organizacji cztonkowskich na catym swiecie.

W mediach spotecznosciowych mozna pozyskiwac aktualne
wiadomosci na temat HAE lub dotaczyc do zamknietej grupy na
Facebooku dla chorych na HAE i ich opiekunoéw, co pozwoli na
kontakty w srodowisku bezpiecznym i zamknietym:

Grupa na Facebooku: facebook.com/groups/HAEinternational
Strona na Facebooku: facebook.com/haeinternational
Instagram: instagram.com/hae_international

Twitter: twitter.com/HAEDAY

Linkedln: linkedin.com/company/3363107

Q000
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hae day:-) poprawa swiadomosci HAE na swiecie
Od roku 2012 co roku 16 maja obchodzimy Swiatowy Dzien HAE.

hae day :-) to oddolna inicjatywa przy udziale organizacji
cztonkowskich, zwiekszajacych swiadomosc HAE oraz
wykorzystujacych w tym celu wtasna kreatywnosc.

hae day :-) taczy spotecznos¢ HAE w dniu 16 maja, oferujac
aktywnosci majace na celu zwiekszenie Swiadomosci HAE wsrdd
0gotu spoteczenstwa, pracownikow stuzby zdrowia, decydentdw
opieki zdrowotnej i przedstawicieli branzy.

W ubiegtych latach nasze wydarzenia Global Walks potaczyty ludzi
na catym swiecie w celu zapewnienia swiadomosci HAE w formie
przemarszow oraz generowania kolejnych krokéw swiadomosci HAE.

W roku 2021 obchodzilismy hae day :-) za pomoca rozbudowanej
kampanii obejmujacej nie tylko przemarsze, ale takze wszelkie formy
aktywnosci fizycznej i poprawiajacej dobrostan. Przeksztatcono je

w kroki, ktére poprowadzity nas przez poszczegolne regiony w celu
odwiedzenia wszystkich naszych organizacji cztonkowskich.

Bardziej szczegotowe informacje i inspiracje znajduja sie na stronie
haeday.org.

Czasopismo ,Global Perspectives”

Publikowany przez HAEi kwartalnik pt.,Global Perspectives” oferuje
kompleksowy przeglad niemal wszystkich wydarzen w swiecie
HAE, w tym motywujace artykuty poswiecone chorym na HAE,
szczegdtowe informacje od naszych organizacji cztonkowskich,
informacje o trwajacych badaniach klinicznych i nowinkach
branzowych.

Wszystkie wydania kwartalnika ,Global Perspectives” znajduja sie na
naszej stronie pod adresem haei.org.

i THi B OF (LCIUAL PERSPECTTYTS

Konferencje i warsztaty poswiecone HAE

Podczas konferencji i warsztatow organizowanych przez HAEi
taczymy chorych na HAE, opiekundw, pracownikow stuzby zdrowia

i przedstawicieli branzy. Te wydarzenia zapewniajg uczestnikom
srodowisko skupione na HAE, ktére utatwia dzielenie sie wiedza,
doswiadczeniami i strategiami poszerzania dostepu do i refundacji
nowoczesnych terapii HAE.

Ze wzgledu na pandemie koronawirusa COVID-19 konferencje w
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roku 2020 z powodzeniem zorganizowano wirtualnie, a wszystkie
prezentacje mozna znalez¢ na stronie haei.org.

Réwniez ze wzgledu na pandemie COVID-19 nasze regionalne
warsztaty stacjonarne takze przeksztatcono w wydarzenia wirtualne,
z ktorych prezentacje mozna znalez¢ na naszej stronie. Wszystkie
prezentacje zarejestrowano w jezykach ojczystych prelegentdw z
napisami w jezyku lokalnym.

Youngsters’ Community

Youngsters’ Community HAEi przeznaczona jest dla
chorych na HAE i ich opiekundw, rodzenstwa oraz
partnerow osob w wieku od 12.do 25. roku zycia.

Ta spotecznos$¢ przeznaczona jest dla osob

mtodych niezaleznie od tego, czy niedawno

zdiagnozowano u nich HAE, i szukaja oni

informacji oraz wsparcia, czy zaczynaja nowa

szkote i chcieliby poznac¢ doswiadczenia innych Youw&,(;s
0s0b, czy tez przeprowadzajg sie za granice i chcieliby

zdobyc¢ nowe kontakty.

Na stronie internetowej spotecznosci youngsters rodzice znajda
zbidr ksigzeczek z zadaniami, kolorowanki oraz materiaty dla dzieci
opracowane przez organizacje cztonkowskie HAEi na catym swiecie,
ktére pomoga wyttumaczyc HAE przez zabawe.

Grupa doradcza HAEi Youngsters liczy osmiu (8) cztonkow
spotecznosci, ktérzy w ramach wolontariatu nadzoruja kierunek

i cele dtugoterminowe HAEi Youngsters’ Community, promuja
prace spotecznosci, realizujg rozne projekty i kampanie w mediach
spotecznosciowych, a takze stanowig punkt kontaktu miedzy HAEi
Youngsters’ Community a sama HAEI.

Jesli pragna Panstwo uzyskac bardziej szczegotowe informacje na
temat HAEi* Community, zapraszamy na strone youngsters.haei.org.
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