KAS YRA PAVELDIMA ANGIOEDEMA
(PAE; ANGL. HAE, HEREDITARY ANGIOEDEMA)

\

HAE|

HAE International



RODYKLE

PAE VAAOVAS......ooerireriereereersiseseensisssssssssssssssssssssssssssssssens 1
PAE TPl rucveerereereceeieieireeesesss s testesessas s sesssssssassassassessessssassanes 3
PAE SIMPLOMAI.....covreeereeeerreirriesirseesesssssessessssssssssssssssssssssanes 4
Priepuolj inicijuojantys VEIKSNIAi ......ccceevereerrrrrrrrenrennans 6
Kaip diagnozuoti PAE ..........oeeeneereereeseieeisenisenas )
GYdymo galimybes..........oeveveeneneerericeieeeeresesesressesseseenes 10
PAE i1 VaIKaAT coeoeeeeeceeeeeeesesestseeeiseses e eeseaees 19
MOLErYS ir NESTUMAS ....ceeecveeveierrerececreresaesaesaesesssessesaesanes 20
KELIONES.....eeeeetreeeereees ettt sssssessessnens 21
Apie HAEi (angl. HAEereditary Angioedema
International; tarptautiniai PAE resursai).........ccceeee.... 22
HAET'S FESOUICES ......cueuieeeeieireeeistiseiseiseeseasessesesseaseaseans 24
— Programeélé HAE TrackR ........ccccovvevvenrnnnrenerennnns 25
— Skubios pagalbos Korteleés.........coourevereererrrrereeerannns 26
- Programelé HAE Companion ...........cceeeennn. 26
- Globalios prieigos programa .........c.eeeeeeeeeeeseeseenens 26
- Tinklalapiai ir socialiné medija......ccccecerevrrrrrrrnenee 27
- Globalaus informuotumo diena, PAE diena........ 28
- Zurnalas ,Global Perspectives” ... 29
— PAE konferencijos ie seminarai........c.cocceeeeeeereeene 29
— HAEi jaunuoliy bendrija ....c..ccccoeeveeeeererereesrisninnenes 30

W/A HAEi thanks the US HAEA for
their significant contribution

us HEREDITARY ANGIOEDEMA 0 the content of this guide.
ASSOCIATION

PAE VADOVAS

Paveldima angioedema (PAE) yra labai retas ir potencialiai
pavojinga gyvybei genetiné buklé, kurios daznis yra nuo 1 i5 10
000 iki 1 i5 50 000 Zmoniy.

PAE sukelia angioedemos (patinimo) simptomus jvairiose kdno

dalyse, jskaitant rankas, pedas, veida ir gerkle / kvépavimo takus.
Sergantys PAE Zmonés daZznai patiria nepakeliamus pilvo skausmus,

pykinima ir vémima, kuriuos sukelia zarnyno sienelés patinimas.

Ypac pavojingas yra kvépavimo taky ir gerklés patinimas, jis gali

sukelti mirtj dél uzdusimo.

Daugumai serganciy PAE Zmoniy yra geno, kontroliuojancio
baltyma, vadinamg C1- inhibitoriaus ir esancio plazmoje,
defektas. Dél Sio genetinio defekto, sergant PAE C1 inhibitorius
neatlieka savo darbo - nekontroliuoja sudetingy biologiniy
sgveiky, vykstanCiy plazmoje. Nekontroliuojant Siy saveiky,
gaminama medziaga, vadinama bradikininu, kuris sukelia
patinimg del skysCiy susikaupimo jvairiy kiino daliy audiniuose.
Kaip apraSyta kitame puslapyje, PAE su Cl inhibitoriaus
nepakankamumu klasifikuojamas j | ir Il tipo PAE.

Taip pat yra zmoniy, kuriems pasireiskia simptomuy, panasiy j | tipa
ir I tipa, taciau jy kraujyje aptinkamas normalus C1 inhibitoriaus
kiekis ir normali jo funkcija.




PAE TIPAI

| TIPO PAE - jis nustatomas 85% serganciyjy
Tai dazniausia aptinkama $ios ligos forma, jai bldingi zemas C1
inhibitoriaus kiekybinis lygis.

[l TIPO PAE - jis nustatomas 15% serganciyju
Laboratoriniai tyrimai rodo, kad Cl inhibitoriaus kiekis yra
normalus ar padidintas, taCiau baltymas nefunkcionuoja tinkamai.

Jei Seimoje niekas néra sirges PAE, tai nereiskia, kad reikia atmesti
PAE, sukelto C1 inhibitoriaus nepakankamumo, diagnoze. Iki
25% PAE atvejy iSsivysto dél spontaninés C1 inhibitoriaus geno
mutacijos apvaisinimo metu. Jei vienas i3 tévy serga $ia liga, vaiko
Sios ligos paveldéjimo tikimybé yra 50%.

PAE esant normaliam C1 inhibitoriaus kiekiui
Simptomai atitinka PAE, taCiau laboratoriniai tyrimai rodo, kad C1
inhibitoriaus kiekis ir jo funkcija yra normalds.

Nauji tyrimai patvirtino, kad PAE sunormaliu C1 inhibitoriaus kiekiu
apima nemazai paveldimy geny mutacijy, kurios yra susijusios su
tinimu. Manoma, kad ateityje gali bati iSsiaiSkinta daugiau
geny mutacijy, sukelianciy PAE.




PAE SIMPTOMAI

Priepuoliai su tinimu ir skausmais

Sergantys PAE patiria jvairiy kiino daliy tinimo priepuolius.
Dazniausiai jvyksta odos (pavyzdziui, ranky, péduy, veido), pilvo
(skrandZio ir Zarnyno) ir gerklés / kvépavimo taky (gerkly)
tinimo priepuoliai.

Negydomi priepuoliai gali testis nuo dviejy iki penkiy
dienuy. Sergant PAE, priepuoliy daznis ir sunkumas
jvairiems zmonéms gali bati labai skirtingas. Ir
vienam zmogui jie gali skirtis jvairiais gyvenimo
laikotarpiais.
Su PAE susije tinimai néra tas pats, kas tinimai,
sukelti alergijy ir negali bati gydomi kaip alerginés

reakcijos. Sergant PAE, antihistamininiai preparatai,
kortikosteroidai (prednizonas) ir epinefrinas néra
veiksmingi mazinant angioedemos simptomus.

Apytikriai  25% serganCiyjy PAE atsiranda

nenieztintis, démétas, raudonas bérimas
(gali atsirasti ir raudony apskritimy), daznai
atsirandantis prie$ PAE priepuolj ar jo metu.

Tinimo priepuoliai yra bjaurojantys ir gali bdti
labai skausmingi ir dél to neleidziantys dalyvauti normalioje
kasdienéje veikloje.

Pilvas

Virskinimo trakto priepuoliy metu paprastai patiriamas

kankinantis skausmas, pykinimas, vémimas ir viduriavimas,
sukelti zarnyno sienelés tinimu. Sie simptomai yra skiriamasis
PAE su C1 inhibitoriaus nepakankamumu bruozas, kadangi
pasikartojantis stiprus pilvo skausmas retai bina sergant
alergine (histaminergine) angioedema.

Gerklé / kvépavimo takai
Gerklées / kvepavimo taky
patinimo epizodai yra
pavojingiausi PAE simptomai,
kadangi kveépavimo takai gali
bati uzspausti ir sukelti mirtj del
uzdusimo.

IS tikryjy, tyrimai rodo, negydant
asmeny, kuriems yra PAE su
kvépavimo taky angioedema,
mirtingumas gali siekti 30%.

Turékite omenyje, kad 50%
serganciyju PAE kuriuo nors
gyvenimo etapu patiria gerkly /
kvépavimo taky tinima.

Svarbu  Zinoti, kad gerklés
tinimas yra  neatidéliotinas
atvejis ir todel esant pirmiems
pozymiams  bdtina  suteikti
skubig medicinine pagalba, net
jei veiksmingi vaistai prieS PAE
buvo duoti namuose.

50% serganciyjy PAE kuriuo nors

25%

Apytikriai 25% serganciyjy PAE
atsiranda nenieztintis, démetas,
raudonas bérimas (gali atsirasti
ir raudony apskritimy), daznai
atsirandantis prie$ PAE
priepuolj ar jo metu.
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Mirtingumas nuo gerklés /
kvépavimo taky tinimo tarp
negydyty serganciyjy PAE
gali siekti 30%.

O,

gyvenimo etapu patiria gerkly /
kvépavimo taky tinima.



PRIEPUOL] INICIJUOJANTYS

VEIKSNIAI

Tyrimai rodo, kad 50% serganciy
PAE pacienty pirmuosius
simptomus patyré apie 10 mety
amziaus, o dauguma Zmoniy
patyré pirmuosius simptomus /
priepuolius iki 18 mety amziaus.
Nors yra iSimciy, vaikams PAE
simptomai paprastai bina lengvi,
taCiau priepuolius gali patirti
ir 1 mety amziaus vaikai. PAE
priepuoliy daznis ir sunkis gali
didéti brendimo ir paauglystés
laikotarpiu.

O

50% serganciy PAE pacienty
pirmuosius simptomus patiria
blGdami apie 10 mety amziaus.

—

Dauguma zmoniy pirmuosius
simptomus / priepuolius
patiria nepasieke 18 mety
amziaus.

Dazniausi PAE inicijuojantys veiksniai

Dazni PAE inicijuojantys veiksniai:

* Nerimas

 Stresas

Nedidelé trauma

e Chirurginé operacija

 Tokios ligos, kaip per3alimas, gripas, kitos virusinés infekcijos

Sergantieji PAE taip pat nurode ir kitus PAE inicijuojancius

veiksnius, tokius kaip:

« Sal¢io poveikis

e Veikla, dél kurios galimos mechanines traumos, tokie kaip

sodininkyste, kalimas, kasimas

Hormonai
Moterims ménesinés ir néStumas gali daryti jtakg PAE simptomams.
Kai kurioms serganCioms PAE moterims ménesiniy metu padidéja
priepuoliy skaiCius. Mokslinéje literatlroje yra duomenuy, kad
sergancioms PAE néS¢ioms moterims priepuoliy daznis bina labai
skirtingas.

Preparaty, kuriy sudétyje yra estrogenu, pavyzdziui, peroraliniy
kontraceptiky vartojimas taip pat susijes su padidejusiy PAE
priepuoliy dazniy ir sunkiu.

Sergantys PAE deél alternatyviy, neestrogeniniy kontracepcijos

priemoniy vartojimo turéty pasikonsultuoti su savo PAE gydanciu
gydytoju.

AKF (angiotenzing konvertuojantis fermentas; angl. ACE,
angiotensin-converting enzyme) ingibitoriai

Nustatyta, kad AKF inhibitoriai, daznai vartojami gydyti auksta
kraujospdj, padidina PAE priepuoliy daznj ir sunkj, todél jy
reikety vengti.

Odontologinés proceddros

Sukelta odontologinés procediros burnos trauma gali inicijuoti
burnos ertmés tinima ir padidinti gerklés / kvépavimo taky tinimo
rizika. Prie$ atlikdami odontologine procedirg pasikonsultuokite
su savo PAE gydanciu gydytoju.



PAE DIAGNOSTIKA

Kaip diagnozuoti PAE
Dauguma angioedemos atvejy NERA PAE ar C1 inhibitoriaus
nepakankamumas.

Tam, kad bty nustatyta PAE diagnozé, batina atlikti laboratorinius
kraujo tyrimus ar genetinius tyrimus. Yra trys specifiniai kraujo
testai, naudojami patvirtinant | ir Il tipo paveldimos angioedemos
diagnoze:

e (Cl inhibitoriaus kiekybinis jvertinimas (antigeninis)
e (1 inhibitoriaus funkcija
- C4

PAE esant normaliam C1 inhibitoriui

Sergant PAE su normaliu C1 inhibitoriumi, C1 inhibitoriaus kiekis
ir funkcija yra normalds. Tyrinétojai nustaté, kad kai kuriais atvejais
PAE su normaliu C1 inhibitoriumi susijes su faktoriaus XIl (F12),
plazminogeno (PLG), angiopoetino (ANGPT1), kininogeno (KNG1)
ar mioferlino (MYOF) geny mutacijomis. Taciau daugeliu atvejy
genetiné PAE su normaliu C1 inhibitoriumi priezastis nezinoma.
Kai kurios komercinés laboratorijos turi galimybe atlikti Faktoriaus
XII mutacijy tyrima, taciau laboratoriniy tyrimuy, patvirtinanciy PAE
su normaliu C1 inhibitoriumi diagnoze néra.




APIE VAISTUY KLASES IR PAVADINIMUS

Vaistai, turintys tam tikry panasumu, grupuojami j vaisty klases. Panasumus
gali nulemti vaisty cheminé struktdra, jy veikimo mechanizmas arba tai, kad jie
vartojami gydyti tg pacia liga.

Kiekvienas vaistas turi patvirtinta bendrinj (generinj) pavadinima. Tai yra Sio
konkretaus vaisto veikliosios medziagos veikliosios medziagos pavadinimas. Ta
patj generinj vaista gali gaminti kelios kompanijos, kiekviena kompanija savo
produktui suteikia firminj ar prekinj pavadinima.

To pavyzdZiu gali bati nuskausminamais vaistas ibuprofenas.
« |buprofenas priklauso nesteroidiniy prieSuzdegiminiy vaisty klasei.

 Bendrinis pavadinimas yra ibuprofenas; yra keletas kompaniju, gaminanciy jj
prekiniais pavadinimais Advil®, Neurofen®, Motrin®, Ibumetin®, Dolgit®.

Aptardami specifinius vaistus PAE gydyti nurodysime vaisty klases ir bendrinius
pavadinimus.

GYDYMO GALIMYBES

Yra veiksmingy gydymo bdduy, padedanciy sumazinti patinimo
priepuoliy daznj ir sunkj bei palengvinti simptomus. Nelaimei,
kaip ir kity ligy atveju, PAE iSgydyti negalima.

PAE gydymo tikslas yra pasiekti visiska ligos kontrole ir
normalizuoti pacienty gyvenimus. Tebesitesia tyrimai siekiant
sukurti vis labiau veiksmingus vaistus PAE gydyti. Naudodami
veiksmingus Siuolaikinius vaistus nuo PAE, kai kurie sergantys PAE
pacientai nurodo, kad jie gali aktyviai gyventi, nepatirdami jokiy
tinimuy.

Siuolaikinés PAE gydymo strategijos sutelkia démesj j vaistus,
skirtus:

o Uztikrinti greita palengvéjima Umiy priepuoliy metu (pagal
poreikj ar skubaus gydymo pavidalu)
Simptomy prevencijai sergant PAE, kai pacientai patiria daznus
labai priepuolius (ilgalaiké prevencija)
Simptomuy prevencijai sergant PAE, kai pacientams reikia
atlikti odontologines ar chirurgines proceddras, kurios gali
iSprovokuoti priepuolius (profilaktika prie$ procedidrg ar
trumpalaiké profilaktika)

Nors simptomus daznai galima supainioti su alergine reakcija, PAE
priepuoliai atsparus gydymui jprastais priesalerginiais vaistais,
tokiais kaip antihistaminai, kortikosteroidai ar epinefrinas.

Visi sergantis PAE pacientai turéty kartu su savo gydytoju
parinkti individualizuota gydymo plana.




GYDYMAS PAGAL POREIK] IR UMUS GYDYMAS
Gydymas pagal poreikj ar idmus gydymas taikomas tada, kai reikia
sustabdyti tinimg ir palengvinti simptomus. Greitai panaudoti
gydyma pagal poreikj ar imy gydyma ypac svarbu,kai tinsta gerkle
ar kvépavimo takai. Negydant gerklés tinimo, gali istikti mirtis nuo
uzspringimo (uzdusimas).
Skirtingose 3alyse PAE (I ir Il tipo) gydymui naudojami skirtingi
preparatai, kadangi specifiniai vaistai néra licencijuoti visose
Salyse.
Specifiniai preparatai,rekomenduojami PAE gydymui pagal poreikj
ar skubiam gydymui, apima:
¢ Intraveninj C1 inhibitoriaus koncentrata

e Produktus, pagamintus i$ kraujo plazmos (pdC1 inhibitoriaus

koncentratq)
e Produktus, pagamintus ne i$ kraujo plazmos (rekombinantinj
ar rh C1 inhibitoriaus koncentratq)

e Plazmos kalikreino inhibitoriy

e Ekalantida (Ecallantide)
e Bradikinino receptoriy antagonistg

¢ lkatibantg (Icatibant)

Tose Salyse, kur OAE gydymas specifiniais vaistais pagal
poreikj ar skirtais Omiam gydymui neprieinamas, gydytojai
apsiriboja nespecifiniais vaistais PAE gydymui ar net tiesiog
nuskausminamaisiais.

Tarptautineés WAO/EAACI Paveldimos angioedemos gydymo gaires
rekomenduoja tokj PAE Gmy gydyma ar gydyma pagal poreikj:

e Ankstyvas gydymas intraveninius C1 inhibitoriaus koncentratu,
ekalantidu ar icatibantu uztikrina geresnj atsaka, nei vélyvas
gydymas; daznai toks gydymas per trumpa laika visiskai
pasalina simptomus ir sutrumpina patinimo laika.

e PAE priepuoliai turi bati gydomi kiek galima anksciau. Visus
preparatus pacientai gali susiSvirksti patys. Visi C1 inhibitoriaus
koncentratai ir ikatibantas licencijuoti savarankiSkam
susvirkstimui, nors jvairiose Salyse patvirtinti produktai gali
bdti vartojami skirtingai.

¢ Jei C1 inhibitoriaus koncentratai, ekalantidas ar ikatibantas
neprieinami, turéty buti naudojama tirpikliu-detergentu
apdorota plazma (SDP, angl. solvent-detergent treated plasma).

 Jei SDP neprieinama, priepuoliams gydyti turéty bati vartojama
Sviezia uz3aldyta plazma FFP, angl. fresh frozen plasma), jei ja
galima saugiai pristatyti.

Gaires parenge ekspertai nepataria vartoti antifbrinolitiky (pvz.,
traneksaminés rtgsties) ar androgeny (pvz., danazolio) kaip
PAE priepuoliy gydymo pagal poreikj. Tyrimai parodé, kad taip
vartojami Sie preparatai yra neveiksmingi ar mazai veiksmingi.
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ILGALAIKE PROFILAKTIKA

[lgalaike profilaktika (LTP,angl. long-term prophylaxis) - tai

kai sergantys PAE reguliariai vartoja vaistus tinimo priepuoliy
prevencijai. LTP sumazina tinimo priepuoliy, kuriuos patiria
sergantysis PAE, skaiCiy, o kai kurie Siuolaikiniai preparatai,
naudojami LTP visiSkai apsaugo pacientg nuo tinimo priepuoliy.

Vaistai nuo PAE (I ir Il tipo), vartojami LTP skirtingose Salyse
skiriasi, specifiniai vaistai néra licencijuoti visose 3alyse.

Si gydymo strategija turi bati pritaikoma individualiai
kiekvienam serganciajam PAE atsizvelgiant j priepuoliy daznj

ir sunkj, individo gyvenimo kokybe, sveikatos priezilros resursy
prieinamuma ir negebéjima pasiekti adekvacios kontrolés taikant

gydyma pagal poreikj ar imy gydyma.

‘ U3

Kadangi tinimo priepuoliai gali jvykti net naudojant LTP, visi
sergantys PAE ir vartojantys LTP turéty taip pat pasirdpinti
vaistais pagal poreikj ir vaistais Gmiam gydymui.

Pastaraisiais metais vaisty kontrolés institucijos patvirtino
papildomy LTP preparaty sergantiems PAE. Specifiniai tinkami ir
rekomenduojami PAE LTP preparatai apima:

e Cl inhibitoriaus koncentrata
* Produktus, pagamintus i$ kraujo plazmos (pdC1 inhibitoriaus
koncentratg)
e Plazmos kalikreino inhibitorius
e Lanadelumaba
¢ Berotralstata

Jei Sie preparatai neprieinami, LTP gali bati naudojami susilpninti

androgenai. Nustatyta, kad jie mazina tinimo priepuoliy skaiciy.

Taciaujie sukeliadaug Salutiniy reiskiniy, turi daug kontraindikacijy
ir sgveikauja su kitais vaistais.

Kai susilpninti androgenai kontraindikuotini, gali bati naudojami
antifibrinolitikai, tokie kaip tranekseminé ragstis. Antifbrinolitikai
néra formaliai rekomenduojami, taciau gaires pateike ekspertai
pazymi, kad kai kuriems sergantiems PAE Sie vaistai gali padéti.
Jy sukeliami Salutiniai reiSkiniai paprastai bana lengvi.
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TRUMPALAIKE PROFILAKTIKA

Trumpalaike profilaktika p aprastai taikoma p rie$ chirurgines
procediras ar odontologinj gydyma. Odontologinés procediros
ar chirurginis tonziliy pa$alinimas yra potencialiai pavojingi
inicijuojantys veiksniai ir jie gali sukelti gerklés / kvépavimo takuy
(gerkly) tinima.

Jei jmanoma, pasirinkimo preparatu trumpalaikei profilaktikai
laikomas intraveninis i$ plazmos pagamintas (pd) C1 inhibitoriaus
koncentratas. Jei jmanoma, jis sudvirkSCiamas prieS pat
procedara.

Jei intraveninis C1 inhibitorius neprieinamas, galima naudoti
rekombinantinio C1 inhibitoriaus koncentrata. Jei néra jokio
intraveninio C1 inhibitoriaus koncentrato, galima naudoti:

« Sviezig 3aldytg plazma (FFP)

e Susilpninti androgenai taip pat gali bati laikomi alternatyva.

Suplanuotos proceddros atveju androgenai vartojami 5 dienas
prie$ proceddra ir 2-3 dienas po proceddros.

Visada yra galimybé, kad jvyks netiketas priepuolis, todél batina,
kad procedlros metu batu galima taikyti gydyma pagal poreik|.

VAIKUY, SERGANCIY PAE, GYDYMAS

Kaip ir suaugusiems, sergantiems PAE vaikams reikia sudaryti PAE
gydymo plana, jskaitant gydymo priemoniy plana, ir suderinti jj su
vaiko gydytoju.

Jvairiose Salyse licencijuoti PAE (I ir Il tipo) gydymui preparatai
skirtingi, kadangi ne visose Salyse specifiniai preparatai yra
licencijuoti.

Specifiniy PAE gydymui taikomy preparaty tipai ir preparatai
gydymui pagal poreikj ir omiam gydymui, rekomenduojami
vaikams ir paaugliams, apima:

e (1 inhibitoriaus koncentrata
e Produktus, pagamintus i$ kraujo plazmos (C1 inhibitoriaus
koncentratq)
e Produktus, pagamintus ne i$ kraujo plazmos (rekombinantinj
ar rh C1 inhibitoriaus koncentratg)
¢ Bradikinino receptoriy antagonistus
 |katibanta

Jei Sie preparatai néra prieinami, pasirenkama solventu-detergentu
apdorota plazma (SDP), kuri yra pranasesné uz Sviezig 3aldyta
plazma, taCiau galima naudoti abu preparatus.

Specifiniy vaisty nuo PAE, naudojamy ir rekomenduojamuy ilgalaikei
profilaktikai (LTP) vaikams ir paaugliams tipai apskritai atitinka
naudojamus suaugusiems. Jei Cl inhibitoriaus koncentratas
néra prieinamas, LTP galima naudoti antifibrinolitikus, tokius
kaip traneksaminé ragstis. Dél geresnio saugumo profilio
antifibrinogenai, vartojami profilaktikai, vaikams yra saugesni
uz androgenus. Tatiau duomeny, pagrindzianciy tokj vartojima,
nepakanka.

Kaip ir suaugusiems, pasirinkimo preparatas trumpalaikei
profilaktikai vaikams yra C1 inhibitoriy koncentratas. Jei C1
inhibitoriaus koncentratas neprieinamas, kaip alternatyva jam
gali bati naudojamas trumpalaikis susilpninty androgeny kursas.
Visada yra galimybé, kad jvyks netiketas priepuolis, todél batina,
kad proceddros metu bitu galima taikyti gydyma pagal poreikj.
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PAE IR VAIKAI

Geno defektas, kuris sukelia PAE, yra paveldimas. Sergancio PAE
vieno i$ tévy vaiko tikimybé paveldéti Sig liga yra 50%.

Svarbiausia - tyrimai

Diagnozavus liga, ekspertai rekomenduoja nedelsiant del PAE
iStirti Seimos narius (tévus,brolius ir seseris,vaikus). PAE testavima
galima atlikti vaikams pirmaisiais gyvenimo metais, taciau kai
kurie gydytojai rekomenduoja palaukti, kol vaikui sukaks bent jau
vieneri (1) metai. Taip yra todél, kad pirmaisiais gyvenimo metais
C1 antigeninés charakteristikos ir C4 kiekiai yra labai kintantys.
Ankstyvas testavimas leidzia tévams ir teisétiems globéjams kartu
su vaiko gydytoju i$ anksto sudaryti individualizuotg gydymo

plana.

PAE simptomy pradzia vaikams yra skirtinga

PAE pradzios amzius yra labai skirtingas, taciau tyrimai rodo, 50%
serganciyjy PAE pirmieji simptomai atsiranda apie 10 mety amziuy,
o dauguma Zmoniy patyré simptomus /pirma priepuolj iki 18
amziaus. Panasu, kad brendimo ir paauglystés metais priepuoliy
daznis padidéja.
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MOTERYS IR
NESTUMAS

Jei norite pastoti ar esate néscia, gydytojas atidziai stebés jus ir
aptars su jumis tinkama jasy PAE gydyma.

PAE gydymas

Néstumo ir maitinimo kratimi metu gydymas anaboliniais
androgenais  (ar  steroidas) ir  traneksamine  ragStimi
nerekomenduojamas. Jisy PAE gydantis gydytojas gali padéti
sudaryti gydymo plang, pritaikyta jasy individualiems poreikiams
néstumo gimdymo metu ir po gimdymo, taip pat maitinimo kratimi
metu.

PAE priepuoliai

Sergancios PAE moterys nurodo, kad visi néStumai yra skirtingi.
Kai kuriais atvejais moterys gali patirti daznus ir (arba) sunkius
PAE priepuolius, kitais atvejais néStumo metu PAE priepuolius jos
patiria reCiau.

Gimdymas

Daugumos serganciy PAE motery gimdymas buvo normalus, toks
pat kaip ir apskritai motery populiacijoje. Gimdymo metu PAE
priepuoliai blna retai. Kai kurie duomenys rodo, kad po gimdymo
priepuoliy daznis ir sunkis padidéja.

Mano kuadikis

Kaip minéta auksciau, PAE yra paveldima liga, ir kiekvieno kadikio,
gimusio vienam i$ tévy sergant PAE, tikimybé susirgti PAE yra 50%.
Testavimas dél PAE galimas pirmaisiais gyvenimo metais, taciau
kai kurie gydytojai rekomenduoja prie$ atliekant tyrimus palaukti
iki vaikui sukas bent vieneri (1) metai.

KELIONES

Ar keliaujate verslo reikalais, ar dél malonumuy, yra keletas dalykuy,
j kuriuos turétumeéte atsizvelgti pries kelione:

Svarbus patarimai planuojant kelione

e Visada su savimi turékite skubiy kontakty informacija.
Programeléje HAEi Companion ar adresu haei.org galite rasti
HAEi Skubios pagalbos kortele daugeliu kalby.

 Suzinokite, kokia medicininé pagalba teikiama kiekvienoje jlsy
kelionés vietoje. Tokj sarasa jums gali pateikti iSmanantys PAE
gydytojai ir ligoninés arba programéléje HAEi Companion arba
adresu haei.org.

* JOsy rankiniame bagaze turi bati vaisty nuo PAE.
« sitikinkite, kad vaisty atsargy uztenka visai kelionei.




APIE HAEi

HAI International (HAEi) yra globalus, ne pelno siekiantis pacienty
organizacijy tinklas, siekianti pagerinti serganciujy PAE gyvenima.

Mes esame grupé kilniaSirdziy serganciy PAE pacienty ir globéjy,
kuriy gyvenimo tikslas - plésti Zinias apie PAE,sumazinti diagnozés
nustatymo laika ir aktyviai remti gyvybes gelbstin¢iy gydymo
metody patvirtinimg ir kompensavima kiekvienam serganfiam
PAE pacientui.

HAEi yra neutrali kompanijy ir produkty atzvilgiu, ji entuziastingai
remia tyrimus, kuriy tikslas - naujos kartos vaisty nuo PAE paieska.
Mums sékmingai remiant klinikinius tyrimus buvo patvirtinta
nemazai naujy gydymo metody. Glaudziai bendradarbiaujame su
gydytojais ekspertais ir nuolat skatiname ieSkoti bidy esamas
gydymo metodus modifikuoti pritaikant juos individualiai
kiekvienam pacientui.

;

HAE|

HAE International




Free, secure and easy to use

app.haetrackr.org

Programeéle HAE TrackR
Sukurta HAEi nariy, serganciyjy PAE, HAE TrackR yra lengvai
naudojamas elektroninis dienynas, kuriame gali registruoti PAE
priepuolius, vartojamus vaistus ir tai, kokiag jtaka PAE daro jasy ir
jlsy artimyjy gyvenimui.

HAE TrackR yra saugi, neutrali produkty ir kompanijy atzvilgiu
programélé, visi ja surinkti duomenys yra iSimtina naudotojo
nuosavybeé. Ji grieztai saugo jlsy duomenis ir privatumg ir yra
visiSkai suderinama su EU-GDPR (Bendruoju Duomeny Apsaugos
Reglamentu, angl. General Data Protection Regulation).

HAE TrackR yra jrankis, kurj tiek pacientai, tiek gydytojai gali
naudoti priimdami svarbius sprendimus dél geriausio jasy PAE
gydymo. Pavyzdziui, informacija apie savo priepuolius ir vartojamus
vaistus galite pasidalyti su savo gydytoju, jei tik norésite.

IS savo jrenginio (iSmaniojo telefono, plan3etés ar kompiuterio)
galite susisiekti su HAE TrackR badami bet kurioje pasaulio vietoje.
Daugiau suzinoti ir pradéti naudotis programéle galite apsilanke
haetrackr.org.
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* THIS PATIENT HAS HAE Medical 5
Hereditary Angioedema Diagnosis: (CD-10-0841  Card

T HAEI

Skubios pagalbos kortele
HAEi sukdré skubios pagalbos
kortele, kurioje yra aiski ir
tiksli informacija apie PAE ir
vaistus, kuriuose reikia vartoti
priepuoliy  metu.  Skubios
pagalbos kortelés prieinamos daugeliu kalby, jas galite
rasti tiek naudodamiesi programele HAE Companion, tiek
HAEi tinklalapyje.

= Programelé HAE Companion

Programelé HAE Companion leidZia lengvai pasiekti
= A ir iSsaugoti populiaria HAEi elektronine skubios

OMPANION | pagalbos kortele.

Programeéle galima parsisitisti tiek Apple App
Store, tiek Google Play Android platformoje.

Programéléje yra visas rinkinys sukurtu HAEi skubios pagalbos
korteliy, ji leidzia iSmaniyjy telefony vartotojams jdiegti jas savo
jrenginiuose. HAE Companion taip pat nurodyti ACARE (Angioedemos
konsultacijy ir kompetencijy centras, angl. Angioedema Center
for Reference and Excellence) centry kontaktai, kompetentingy
PAE ligoniniy ir gydytojy kontaktai visame pasaulyje. Naudodami
programeéles Google Maps ar Apple Map rasite kelig j Siuos centrus ir
atstuma iki ju.

g Pasaulinés prieigos programa

HAEi Pasaulineés prieigos programa (GAP,angl. Global
S VOV Access Program) gali suteikti prieiga prie vaisty PAE
gydymui 3alyse, kur Siuolaikiniai vaistai kitu btdu
nepasiekiami.Tai pirmoji tokio tipo programa gydant
PAE, mOsy nuomone, tai pirmoji tokio tipo programa,
pradéta naudoti pacienty organizacijos.

GAP

HAEi siekia pacientams visame pasaulyje sukurti prieigg prie
vaisty PAE gydymui. Mes ypac didziuojames tuo, kad kartu su misy
partneriais sukréme HAEi GAP ir tesime darba su kitais gamintojais,
tikédamiesi ateityje iSplésti programa.

Tinklalapiai ir socialiné medija

Musy tinklalapyje haei.org rasite daugybe naudingos informacijos,
susijusios su PAE, t. y., informacijos apie liga ir vaistus, pacienty
istorijas, visapusiSka resursy centrg su nuorodomis j zurnalus,
klinikinius tyrimus, naujienas, jvykius ir kt.

Musy tinklalapyje taip pat yra informacijos apie beveik 100 nariy
organizacijy visame pasaulyje.

Socialiné medija leis jums suzinoti naujausias su PAE susijusias
naujienas ir prisijungti prie uzdaros Facebook grupés, skirtos
sergantiems PAE Zzmonéms bei jy globéjams ir bendrauti saugioje
ir uzdaroje aplinkoje:

Feisbuko grupé: facebook.com/groups/HAEinternational
Feisbuko puslapis: facebook.com/haeinternational
Instagram: instagram.com/hae_international

Twitter: twitter.com/HAEDAY

LinkedIn: linkedin.com/company/3363107

0000
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MANY FACES
ONE FAMILY

hae day :-) gerinant pasaulio informuotuma
Nuo 2012 mety geguzés 12 dieng Svenciame PAE diena, hae day :-)

hae day :-) yra masinis mdsy organizacijy nariy judejimas,

naudojanciy savo lyderyste ir kdrybiskuma siekiant padidinti
pasaulio informuotuma.

hae day :-) geguzés 16 d. suvienija PAE bendruomenes turédamas
tikslg padidinti Zmoniy, sveikatos prieziGros specialisty ir
sprendimy priéméjy bei pramoneés atstovy informuotuma apie
PAE.

Ankstesniais metais Global Walks skatino viso pasaulio Zmones
vaikscioti siekiant padidinti informuotuma apie PAE vaikstant ir
skaiciuojant zingsnius uz informuotuma apie PAE.

2010 metais Sventéme deSimtajj hae day :-) iSplésdami veiksmy
kampanija, kuri apémeé ne tik vaik3Ciojima, bet ir visas fizinio ir
sveikatinancio aktyvumo rasis. Tai buvo konvertuota j Zingsnius

jgalinancius mus aplankyti organizacijos nares visuose regionuose.

Daugiau jkvepiancios informacijos rasite tinklalapyje haeday.org.

Zurnalas “Global Perspectives”

Publikuojamas kas ketvirtj HAEi Zurnalas ,Global Perspectives®
siilo visapusiskas jvairiy pasaulio jvykiuy, susijusiy su PAE,

apzvalgas, jskaitait jkvepiancius straipsnius apie serganciuosius
PAE, detalia informacija apie organizacijas nares, vykstancius
klinikinius tyrimus ir paskutines naujienas apie pramone.

Tinklalapyje haei.org pateikiami visi zurnalo ,Global Perspectives”

numeriai.

IN THIS ISSUE OF GLOBAL PERSPECTIVES
o W ey

PAE konferencijos ir seminarai

HAEi konferencijos ir seminarai sutelkia serganciuosius PAE,
globéjus,sveikatos priezitiros specialistus ir pramonés atstovus. Siy
renginiy metu dalyviams pateikiama susijusi su PAE informacija,
kuri skatina ziniy, patirCiy ir strategijy, iSpleCianciy prieiga prie
moderniy vaisty PAE gydymui bei jy kompensavima, sklaida.
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Dél COVID-19 koronaviruso pandemijos 2020 mety konferencija
buvo surengta virtualiai, visi prane$imai pateikti tinklalapyje haei.
Org.

Dél COVID-19 pandemijos regioniniai ,gyvieji“ seminarai taip pat
buvo transformuoti j virtualius renginius, kurie taip pat pateikti
tinklalapyje. Visi praneSimai jraSyti praneSéjy gimtosiomis
kalbomis ir subtitruojami regiony kalbomis.

Jaunimo bendruomené

HAEi Jaunimo bendruomene skirta 12-25 mety
amziaus sergantiesiems PAE, jy globéjams,
broliams ir seserims bei partneriams.

Bendruomené skirta visiems jaunuoliams
- ar jiems pirma karta diagnozuota PAE ir
jie ieSko daugiau informacijos ar paramos,
ar jie pradeda mokytis naujoje mokykloje
ir noréty suzinoti apie kity zmoniy patirtj, ar

persikeldami j kitg 3alj jie ieSko naujy kontakty. YOMW?X‘S

Jaunuoliy tinklalapyje tévai gali rasti mokymo

priemones, spalvinimo knygeles ir resursus vaikams, kurias
parenge viso HAEi nariai i$ viso pasaulio.Jos padeda Zaismingai ir
jkvepiandciai pristatyti PAE.

HAEi Jaunimo pataréjy grupé sudaro $esi (6) bendruomenés nariai,
visi jie stebi ilgalaikiy HAEi Jaunimo bendruomenés ilgalaikiy
tiksly kryptis, skatina bendruomenés veikla, vykdo jvairius
projektus ir socialinés medijos kampanijas, jie taip pat uztikrina
kontaktus tarp HAEi Jaunimo bendruomenés ir HAEI.

Jei norite daugiau suzinoti apie HAEi Jaunimo bendruomene, galite
apsilankyti jy tinklalapyje adresu youngsters.haei.org.
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