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KOBIETY ZE ZDIAGNOZOWANYM
HAE (DZIEDZICZNY OBRZEK
NACZYNIORUCHOWY)

Celem niniejszego przewodnika skierowanego do kobiet cierpigcych
na dziedziczny obrzek naczynioruchowy (HAE) jest przedstawienie
informacji na temat wyjatkowych wyzwan, z jakimi mierza sie kobiety
cierpigce na HAE.

Badania wykazuja, ze kobiety o wiele silniej odczuwajga objawy HAE niz
mezczyzni. Niniejszy przewodnik powstat, aby pomoc kobietom chorym
na HAE mierzyc¢ sie z nastepujacymi trzema etapami w ich zyciu:

1) wiek dzieciecy i dojrzewanie ptciowe.

2) planowanie zatozenia rodziny oraz cigza.

3) menopauza i starzenie sie.

Niniejszy przewodnik napisano dla odbiorcéw z catego swiata. Dlatego
tez, biorac pod uwage roézne opcje leczenia dostepne w réznych krajach,
na kazdym etapie zycia nalezy konsultowac istniejgce mozliwosci z
lekarzem zajmujacym sie leczeniem HAE.




HAE | CIALO KOBIETY

Zrozumienie choroby, jaka jest HAE oraz jej wptywu na ciato
kobiety

Od samego poczatku dojrzewania ptciowego az do poznych etapow
menopauzy kobiety doswiadczajg znacznych wahan hormonalnych, w
szczegblnosci wahan poziomu estrogenu. Zmiany poziomu estrogenu
moga wptywac na czestosc oraz dotkliwosc atakow HAE. Istotne jest, aby
kobiety przechodzac przez kolejne etapy zycia, byty Swiadome, jak zmiany
hormonalne moga wptywac na objawy HAE oraz podejscie do leczenia
tych atakow.

Badanie pod katem dziedzicznego obrzeku
naczynioruchowego

Wczesne badania s3 niezbedne do tego, aby potwierdzi¢ diagnoze HAE.
Badania krwi sg niezbedne do diagnozowania HAE typu | i typu Il.

Te badania krwi zwykle mozna zamdwic¢ lub wykona¢ w gabinecie
lekarskim, cho¢ w poszczegolnych krajach réznie moze byc¢ z ich
dostepnoscia.

Do zdiagnozowania HAE niezbedne s3 nastepujgce badania
krwi:

e Oznaczenie C4.

¢ Oznaczenie inhibitora C1 ilosciowo.

e Oznaczenie inhibitora C1 funkcjonalnego.

HAE przy poziomie inhibitora C1 w normie

U niektorych oséb diagnozuje sie HAE pomimo, ze w badaniu krwi
poziom inhibitora C1 jest w normie. Wazne jest, aby omowic te diagnoze
ze swoim lekarzem.



Okres dzieciecy i dojrzewania ptciowego:

DZIECINSTWO | HAE

Jesli jestes$ rodzicem lub opiekunem dziecka z HAE, istotne jest, aby byc
przygotowanym, gdy u dziecka zaczng pojawia¢ sie objawy. Uzyskanie
wczesnej diagnozy ma fundamentalne znaczenie dla tego, aby mozliwe
byto opracowanie przez Ciebie, lekarza Twojego dziecka lub pediatre i
lekarza specjalizujgcego sie w leczeniu HAE kompleksowego planu
leczenia HAE na wypadek wystapienia ataku.

Opracowanie planu leczenia

Mimo Ze wiele dzieci moze nie odczuwac objawdw HAE nawet do czasu
wejscia w okres dojrzewania ptciowego, wazne jest opracowanie planu
leczenia we wspdtpracy z lekarzem, tak aby rodzina czuta sie pewnie i
byta przygotowana na wypadek wystapienia obrzeku wynikajacego z
HAE.

Plan leczenia powinien obejmowac nastepujace elementy (w zaleznosci
od dostepnosci w danym kraju):

» Recepta i lek na HAE dostepne w razie potrzeby.

» Diagnoza oraz pismo z zaleceniami dotyczacymi leczenia wystawione
przez lekarza zajmujacego sie leczeniem Twojego dziecka, ktére mozna
przedstawic personelowi SOR.

» Skoordynowany plan postepowania na wypadek wystgpienia ataku,
kiedy dziecko jest w szkole.

Mate dzieci oraz osoby, u ktérych nie wystgpito duzo napaddw obrzeku,
czesto nie umiejg rozpoznac obrzeku HAE. Istotnym jest, aby rozmawiac z
dzieckiem na temat tego, czego moze sie spodziewac w razie wystapienia
obrzeku zwigzanego z HAE.

Wiek wystapienia poczatkowych objawéw HAE moze byc zupetnie inny u
réznych osob. Jednak badania wykazuja, ze potowa pacjentow zgtaszata
pojawienie sie pierwszych objawow przed osiagnieciem wieku 10 lat,
zas$ wiekszos¢ ludzi pierwszego ataku doswiadcza przed osiagnieciem
petnoletnosci. Wieksza czestos¢ atakow obserwuje sie rowniez w okresie
dojrzewania ptciowego oraz na poczatku menstruacji (ktéra wiaze sie ze
zmianami poziomu estrogenu).

Rzecznik

Jako rodzic lub opiekun bedziesz najlepszym rzecznikiem dla swojego
dziecka.Dlatego tak wazne jest,aby (1) rozumie¢, w jaki sposéb HAE moze
wptywac na zycie Twojego dziecka oraz (2) aby $wiadomie wypowiadac
sie w imieniu dziecka. Wiecej informacji na temat roéznych rodzajow
obrzeku naczynioruchowego, objawow, czynnikédw wyzwalajacych oraz
aktualnych metod leczenia mozna znalez¢ na stronie internetowej HAEi
pod adresem haei.org oraz na stronie internetowej Stowarzyszenia
Pieknie Puchne pod adresem piekniepuchne.org.

Opracowanie planu leczenia

Rodzice lub opiekunowie powinni wspotpracowac z lekarzem dziecka i
wspdlnie opracowac plan pozwalajacy zaradzi¢ atakom obrzekéw HAE
obejmujacy ewentualne opcje dostepnego leczenia.

Ustalenie planu na wypadek sytuacji nagtych

Istotne jest, aby wszystkie osoby zaangazowane w opieke nad Twoim
dzieckiem znaty plan postepowania na wypadek sytuacji nagtych.
Przygotuj szczegotowe informacje na temat wszystkiego, co moze byc
niezbedne do opieki nad Twoim dzieckiem na wypadek sytuacji nagtej
wynikajacej z HAE, w tym na temat aktualnego leczenia Twojego dziecka,
Twoich zyczen dotyczacych tego, gdzie dziecko miatoby by¢ leczone i jak,
a takze Twoich danych kontaktowych.

HAEi opracowato legitymacje pacjenta ze zdiagnozowanym HAE
zawierajaca przedstawione w prosty i klarowny sposob informacje na
temat dziedzicznego obrzeku naczynioruchowego oraz postepowania
w przypadku wystgpienia ataku. Takie legitymacje do uzytku w
sytuacjach nagtych sg dostepne w wielu jezykach w naszej aplikacji
HAE Companion oraz na stronie internetowej HAEi pod adresem
haei.org.

Jesli podrézujesz z dzieckiem, upewnij sie, ze znasz lokalizacje
najblizszego ostrego dyzuru. Korzystajac z opracowanej przez HAEi
aplikacji pod nazwa HAE Companion, zawsze znajdziesz najblizszego
lekarza znajacego sie na leczeniu HAE lub najblizszy szpital.



Czesto zadawane pytania, na ktore odpowiadaja nasi lekarze
specjalizujacy sie w leczeniu HAE:

Z PUNKTU WIDZENIA DZIECKA
LUB NASTOLATKA

Z jakimi dorostymi osobami moge potrzebowac porozmawiac¢ na temat
majego schorzenia HAE?

Wazne jest, aby rozmawiac z dorostymi na temat Twojej choroby. Dorosli
obecni w Twoim zyciu sg w stanie wspierac Cig, jesli zdarzy Ci sie atak
i bedziesz potrzebowac¢ pomocy. Tymi osobami moga by¢ nauczyciele
w szkole, pielegniarki, trenerzy i wychowawcy, a takze np. instruktor
harcerstwa, znajomi Twoich rodzicéw, osoby doroste prowadzace zajecia
pozalekcyjne czy jakakolwiek inna osoba,z ktdrg masz regularnie kontakt.
Jesli porozmawiasz z nimi na temat Twojej choroby, pomoze im to byc
lepiej przygotowanymi do udzielenia Ci wsparcia na wypadek ataku HAE.

Jakie sq wskazowki dotyczqce monitorowania choroby pozwalajqce mi lepiej
sledzi¢ ataki oraz czynniki wyzwalajgce?

Monitorowanie tego, kiedy wystepuja napady, jakich czesci ciata dotyka
obrzek, a takze jakie czynniki potencjalnie wyzwalaja atak, pozwala
lepiej zrozumie¢, co sie dzieje. Mozna prowadzi¢ dzienniczek lub
korzystac¢ z udostepnianego przez HAEi darmowego i tatwego w uzytku
elektronicznego dzienniczka pacjenta (tj. aplikacji HAE TrackR) stuzacej
do monitorowania i dokumentowania atakéw. Mozna réwniez prowadzic¢
dzienniczek cykli menstruacyjnych, aby sprawdzic, czy jest jakas korelacja
z cyklami menstruacyjnymi oraz nienajlepszym samopoczuciem.
Informacje te moga byc¢ bardzo istotne, dlatego warto je przekazywac
swojemu lekarzowi zajmujgcemu sie terapig HAE podczas wizyty.

Jak dojrzewanie ptciowe i miesigczka mogg wptywac na objawy HAE i czego
nalezy sie spodziewac w tym czasie?

Hormony moga odgrywac role, jesli chodzi o objawy oraz dotkliwosc HAE.
Okres dojrzewania ptciowego czesto wigze sie z intensywniejszymi (lub
pierwszymi) objawami pojawiajacego sie obrzeku. Dojrzewanie ptciowe
wigze sie z wieloma zmianami. Istotne jest, aby dobrze radzic¢ sobie ze
zmianami oraz wyzwaniami pojawiajacymi sie w okresie wchodzenia w
dorostos¢. Miesigczka tez moze powodowac czestsze i ostrzejsze ataki u
kobiet.Jesli sprawia Ci to trudnosci i znacznie wptywa na jako$¢ Twojego
zycia, nalezy to skonsultowac ze swoim lekarzem.




Czy czesto wystepuje obrzek narzgdow ptciowych?

U roéznych osob obrzeki moga wystepowaé w innych czesciach ciata.
Niektére osoby nigdy nie doswiadczyty obrzekéw narzadow ptciowych,
podczas gdy inne maja problem z obrzekiem tej okolicy czesciej. U
niektdérych oséb opuchlizna okolic genitalnych moze by¢ pierwsza oznaka
HAE. Chtopcy moga miec problem z opuchlizng moszny,zas dziewczeta -z
obrzekiem sromu. Czesto pojawia sie to w wyniku urazu w tym obszarze
(np. w wyniku jazdy na rowerze), ale moze wystapi¢ réwniez bez urazu.

Jak moge wyjasni¢ znajomym, na czym polega HAE?

Niektére osoby chore na HAE mowia, ze maja szczegolng krew.
Przekazywanie znajomym informacji pozwoli im zrozumie¢, przez co
przechodzisz i pomoc Ci sie z tym mierzyc.

Jak tgczy¢ HAE i zajecia pozalekcyjne/cwiczenia fizyczne?

Badz aktywny i zyj petnia zycia. Porozmawiaj ze swoim lekarzem na temat
opracowania planu maksymalizacji swoich zaje¢ w sposob bezpieczny i
dajacy pole do postepdw. Aktywny i zdrowy tryb zycia moze Ci poméc
0siggnac¢ catosciowe dobre samopoczucie w sferze mentalnej i fizyczne;j.

Czesto zadawane pytania, na ktére odpowiadaja nasi lekarze
specjalizujacy sie w leczeniu HAE:

Z PUNKTU WIDZENIA RODZICA
LUB DOROSEEJ KOBIETY

Jak powinien wyglgdac plan na wypadek sytuacji nagtych dla mojego
dziecka? Co powinienem przygotowac wczesniej wraz z lekarzem mojego
dziecka?

Sprawdz, czy masz dokumentacje medyczng obejmujaca diagnoze,
wyniki badan krwi oraz dane kontaktowe lekarza Twojego dziecka
specjalizujgcego sie w HAE. Taka dokumentacje nalezy przechowywac na
pendrive’ie lub innym nosniku albo w wersji papierowej. Miej pod reka
numer telefonu specjalisty od HAE opiekujacego sie Twoim dzieckiem,

tak aby personel medyczny mdégt sie z nim skontaktowac na wypadek,
gdyby Twoje dziecko trafito na SOR lub do szpitala, w ktérym nie ma
lekarzy specjalizujacych sie w leczeniu HAE. Dopilnuj, aby Twoje dziecko
czesto miato wizyty kontrolne u lekarza zajmujacego sie leczeniem HAE,
aby mie¢ pewnos¢, ze wdrazane jest najodpowiedniejsze leczenie, z
uwzglednieniem dodatkéw do leczenia dostepnych w kraju, w ktérym
mieszkasz.

HAE a antykoncepcja - co powinnam wiedziec? Jakie mozliwosci antykoncepcji
powinnam omowic z lekarzem?

Porozmawiaj ze swoim lekarzem na temat metody antykoncepcji,z jakiej
zamierzasz korzysta¢. W przypadku wielu pacjentek estrogeny moga
powodowac wzrost czestosci wystepowania atakow obrzeku HAE oraz
ich wieksza dotkliwosc.

Czy wystepuje jakies powigzanie pomiedzy infekcjami uktadu moczowego
a HAE?

Podobnie jak inne infekcje czy stany zapalne, infekcje uktadu moczowego
moga wywotywac napady HAE.

Jak moge zapytac lekarza o nowq terapie HAE?

Rozmawiajcie na temat najnowszych terapii, aby sprawdzic, czy aktualny
plan leczenia jest u Ciebie skuteczny. To wtasnie dlatego regularne wizyty
u lekarza i wizyty kontrolne moga Ci pomadc, a nawet wrecz uratowac Ci
zycie. Czesta i otwarta komunikacja pomiedzy Tobg, a Twoim lekarzem
jest bardzo wazna. Pamietaj, ze napady HAE oraz czynniki wyzwalajace
moga sie u Ciebie zmieniac z miesigca na miesiac czy z roku na rok.

Czy macie jakies wskazowki, jak radzi¢ sobie ze stresem?

Wprowadz naturalne sposoby radzenia sobie ze stresem. Moga to by¢
wedréwki w goérach czy spacery nad woda (rzeka/oceanem) lub spokojne
zajecia typu mindfulness, jak np. medytacja, stuchanie muzyki i inne
sposoby pozwalajace na osiagniecie gtebokiego relaksu.



CIAZA | PLANOWANIE ZAKEADA-
NIA RODZINY PRZY HAE

Planowanie rodziny oraz cigza to ekscytujacy czas w zyciu. HAE nie
wptywa negatywnie na ptodnosc, ale kobiety cierpigce na te chorobe
muszg mie¢ Swiadomosc tego, jak ich schorzenie moze wptywac na cigze.
Opracowanie planu oraz wspétpraca z potoznikiem lub ginekologiem
oraz lekarzem zajmujacym sie leczeniem HAE pozwola zagwarantowac,
ze kobieta w cigzy bedzie zdrowsza i szczesliwsza.

Podobnie jak z objawami HAE - kazda cigza moze przebiegac inaczej.

Komunikacja ma kluczowe znaczenie

Porozmawiaj ze swoim lekarzem-specjalista od HAE, a takze potoznikiem
lub ginekologiem i ustalcie plan leczenia HAE. Dopilnuj, aby byta
mozliwosc ciagtej i otwartej komunikacji pomiedzy Twoim lekarzem
zajmujacym sie leczeniem HAE, a ginekologiem lub potoznikiem.

Wptyw genetyki

HAE jest schorzeniem dziedzicznym, a dziecko rodzica chorego na HAE
ma 50% prawdopodobienstwo odziedziczenia tej choroby.Jesli planujesz
cigze lub jeste$ juz w ciagzy, Twoj lekarz bedzie scisle monitorowac¢ Twadj
stan i omawiac z Tobg odpowiednie leczenia HAE.

Leczenie nieptodnosci

Pary, ktére maja problemy z poczeciem, mogg rozwaza¢ mozliwosci
leczenia nieptodnosci. Wahania zenskiego hormonu estrogenu zwigzane
z leczeniem moga mie¢ wptyw na objawy HAE. Istotnym jest, aby kobiety,
ktére decyduja sie na leczenie nieptodnosci oméwity z lekarzem, czy
konieczne mogga by¢ zmiany w ich aktualnym planie leczenia HAE.
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W trakcie cigzy

Podobnie jak z objawami HAE - kazda kobieta przechodzi cigze inaczej,
a czestos¢ atakow HAE oraz ich dotkliwo$¢ moga sie zmieniac w trakcie
cigzy. Twdj lekarz specjalizujgcy sie w HAE moze Ci pomoc opracowac
plan leczenia dopasowany do Twoich potrzeb przed porodem, w trakcie
porodu i po porodzie oraz w okresie karmienia piersia.

Zgodnie z miedzynarodowymi wytycznymi (2021), leczenie androgenami
anabolicznymi (sterydami) nie jest zalecane w trakcie cigzy oraz karmienia
piersig. Mozna rozwazy¢ kwas traneksamowy, natomiast zaleca sie
osoczopochodny C1-INH esterazy jako preferowang terapie u ciezarnych
lub karmiagcych piersia pacjentek z HAE-1/2. Osocze inaktywowane (SDP)
moze byc¢ stosowane, kiedy osoczopochodny C1-INH esterazy nie jest
dostepny, zas osocze swiezo mrozone moze byc uzyte, gdy SDP nie jest
dostepne.Z datg publikacji niniejszych wytycznych brak opublikowanych
danych dotyczacych stosowania innych lekéw w cigzy i przy karmieniu
piersia.

Badz przygotowana na objawy HAE

Podczas gdy czes¢ kobiet nie doswiadcza w cigzy zadnych napadow
HAE, inne zgtaszaja wieksza czestos¢ ich wystepowania lub ich wieksza
dotkliwos¢ w okresie ciazy wigzacej sie z wahaniami hormonalnymi.
Wazne jest, aby zwraca¢ uwage na wczesne oznaki objawéw HAE, aby
maéc szybko zastosowac leczenie oraz ograniczy¢ dotkliwos¢ napadu
niezwtocznie po rozpoznaniu obrzeku. Nalezy pamietac, ze leczenie
sterydami anabolicznymi (zwanymi tez androgenami) nie jest zalecane
w trakcie cigzy.

Przygotuj swoje leki

W przypadku, gdy stosujesz terapie dorazng HAE zalecang w ciazy,
dopilnuj, aby leki byty dostepne w szpitalu, gdzie planujesz urodzic¢
dziecko. Powinna$ tez zabezpieczy¢ ewentualne dodatkowe terapie,
jakich mozesz potrzebowac (terapie dorazng i/lub profilaktyczng) po
porodzie i przy wypisie ze szpitala.

Po porodzie

« Miej leki pod reka
Napady HAE s3 rzadkoscia po porodzie, jednak istnieja sygnaty
wskazujace, ze po porodzie mozliwe jest zwiekszenie czestosci i
dotkliwosci atakow. Pamietaj, aby mie¢ wystarczajaca ilos¢ lekow na
miesigce po porodzie, kiedy Twoj organizm bedzie przechodzi¢ zmiany
hormonalne.

< Karmienie piersia

Karmienie piersig moze sie wigzac z wiekszg liczbg napadow u matek,
ale mimo to karmienie zaleca sie ze wzgledu na korzysci dla noworodka.
Istnieja skuteczne terapie HAE, ktére mozna stosowac bezpiecznie w
trakcie karmienia piersia. Nie nalezy stosowac androgendéw w okresie
karmienia piersia. Jesli rozwazasz karmienie piersig swojego dziecka,
porozmawiaj ze swoim lekarzem o dostepnych opcjach, ktére moga byc
dla Ciebie odpowiednie.

Przebadanie swojego dziecka pod katem HAE

Cho¢ zapewne bedziesz chciata sie szybko dowiedzie¢, czy Twoje
dziecko tez ma HAE, ogolnie zaleca sie odczekac z badaniami do czasu
az dziecko bedzie miato co najmniej rok, gdyz to gwarantuje wieksza
doktadnos¢ wyniku.
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Czesto zadawane pytania, na ktére odpowiadaja nasi lekarze
specjalizujacy sie w leczeniu HAE:

Z PUNKTU WIDZENIA KOBIETY
CIEZARNEJ

Jakie leki na HAE moge przyjmowac w trakcie cigzy?

Mimo ze brak badan klinicznych nad bezpieczenstwem stosowania
lekédw na HAE przeprowadzanych na kobietach ciezarnych i ich dzieciach,
kobiety w cigzy w Stanach Zjednoczonych i w Europie od wielu lat
stosujg w trakcie cigzy terapie zastepcze z substytucja inhibitora C1
pochodzacego z osocza. Miedzynarodowe wytyczne s3 takie, ze zaleca
sie stosowanie inhibitora C1 z osocza jako terapie preferowana w trakcie
cigzy i karmienia piersia. Jednak nie we wszystkich krajach taka terapia
jest dostepna. Wiecej informacji z zakresu wytycznych mozna znalez¢
na poprzedniej stronie. W celu ustalenia najlepszej dla siebie terapii,
porozmawiaj ze swoim lekarzem specjalizujacym sie w leczeniu HAE.

Leki, ktérych nalezy szczegdlnie unikac w okresie ciazy, to wszelkie formy
androgenow bedacych pochodnymi testosteronu - meskiego hormonu.
Te leki moga wptywac na rozwdj ptodu, dlatego nalezy ich unikag, jesli
planuje sie cigze oraz natychmiast odstawi¢ w przypadku stwierdzenia
cigzy.

Czy fakt, ze choruje na HAE, powoduje, ze moja cigza staje sie cigzg wysokiego
ryzyka?

Zwykle to ginekolog lub potoznik wraz ze swoim zespotem decyduja,
czy dang cigze uznac za cigze wysokiego ryzyka. Jednak potoznicy i
ginekolodzy czesto klasyfikuja pacjentki z HAE jako pacjentki ,wysokiego
ryzyka” ze wzgledu na dodatkowe problemy, jakimi trzeba sie zajac w
cigzy u takich kobiet. Nie jest to jednak powdd do niepokoju, a jedynie
oznacza, ze personel medyczny zwraca na Ciebie i Twoje dziecko
szczeg6lng uwage, aby porod przebiegt bez komplikacji.

Co, jesli okaze sie, ze bede musiata niespodziewanie miec cesarskie ciecie?

Zgodnie z miedzynarodowymi wytycznymi, zaleca sie stosowanie w
miare mozliwosci krotkoterminowej profilaktyki (tzw. przedzabiegowe
zapobieganie stanom ostrym) przy uzyciu osoczopochodnego C1-
INH esterazy przed przystagpieniem do cesarskiego ciecia. Ma to na
celu dopilnowanie, aby poziom inhibitora C1 byt wystarczajacy do
zapobiegniecia obrzekowi zwigzanemu z HAE. Wazne jest tez, aby miec
kilka dawek leku pod reka na wypadek wystapienia obrzeku po operacji.
Ta kwestia podkresla rowniez znaczenie wcze$niejszego omowienia
planéw z ginekologiem lub potoznikiem oraz specjalistami od HAE, aby
mie¢ pewnosc, ze wszyscy beda przygotowani.

Czy cigza wptynie na odczuwane przeze mnie objawy HAE?

Badania wykazuja, ze nie da sie przewidziec, jak objawy HAE moga sie
zmieniac w trakcie cigzy. Mozliwe, ze odczuwane przez Ciebie objawy sie
nasila,znikng lub pozostang niezmienione.Jesli cigza wywotuje zmiany w
odczuwanych objawach HAE, mozna zmodyfikowac¢ farmakoterapie.

Czy ptec dziecka wptywa na dotkliwos¢ HAE w trakcie cigzy?

Brak dowodow wskazujacych na to,aby ptec dziecka wptywata na czestosc
i dotkliwos¢ objawéw HAE.

Juz urodzitam jedno dziecko, a teraz jestem w ciqzy z drugim. Czy moge si¢
spodziewac, ze objawy HAE bedg zblizone do tych, jakich doswiadczatam w
trakcie pierwszej cigzy?

Wiele mowi sie o tym, ze kazda cigza przebiega inaczej. Podczas gdy
niektére kobiety moga nie odczuwac zadnych zmian lub niewielkie
zmiany w czestosci odczuwanych napaddéw w trakcie pierwszej cigzy,
czestosc i dotkliwosc objawdw moze sie zmienic¢ w kolejnych cigzach.
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Czesto zadawane pytania, na ktére odpowiadaja nasi lekarze
specjalizujacy sie w leczeniu HAE:

Czego sie spodziewac i na co sie przygotowac podczas porodu?

Wiekszosc¢ kobiet zgtasza, ze wszystko przebiega prawidtowo w trakcie
porodu. Jak wspomnielismy wczesniej, wazne jest, aby miec kilka dawek
lekéw pod reka na wypadek wystgpienia obrzeku wynikajacego z HAE.
Po porodzie trzeba mie¢ Swiadomosc, ze istnieje mozliwos¢ wzrostu
czestosci napadow HAE.

Jakie jest prawdopodobieristwo, Ze moje dziecko odziedziczy HAE?

Jesli jedno z rodzicow ma HAE typu | lub typu Il (wskutek niedoboru
inhibitora C1), prawdopodobienstwo przejscia schorzenia na dziecko
wynosi 50%.

Naukowcy przewiduja, ze schemat dziedziczenia HAE przy normalnym
poziomie inhibitora C1 jest analogiczny jak w przypadku HAE typu | i
typu Il, ale badania s3 nadal w toku.

W jakim wieku zaleca sie przebadac dziecko pod kqtem HAE?

Zaleca sie, aby wszystkie dzieci w rodzinie zostaty przebadane pod
katem HAE juz w pierwszym roku zycia. Wazne jest, aby wiedziec, czy
dziecko cierpi na HAE, aby by¢ przygotowanym na wypadek napadu.
W przypadku HAE-C1-INH (typ | oraz typ Il), s3 to badania krwi, ktore
moze zleci¢ komercyjnie lub wykonac¢ w ramach badan refundowanych
przez Narodowy Fundusz Zdrowia, polegajgce na pomiarze poziomow
C4,inhibitora C1 (ilosciowo) oraz inhibitora C1 (funkcjonalnie). Aktualnie
jest niewiele informacji dotyczacych badania dzieci pod katem HAE przy
normalnym poziomie C1-INH.

Jak rozmawiac o HAE z potoznikiem lub ginekologiem?

Istotne jest, aby ustali¢ Sciezke komunikacji pomiedzy swoim lekarzem
zajmujacym sie leczeniem HAE a potoznikiem lub ginekologiem. Pozwoli
to uzyskac odpowiedzi na pytania, a takze zagwarantuje, ze lekarze beda
wspotdziatac i opracuja dla Ciebie plan leczenia.

Twdj plan leczenia powinien:

e zagwarantowac, ze wszyscy wiedza, jakie s3 procedury podawania
lekow oraz zapewnic¢ statg dostepnosc lekdw,

« ustalic, jak pacjentka z HAE uzyska dostep do lekéw w trakcie pobytu
w szpitalu (czy zostana dla niej przywiezione, czy tez bedzie musiata je
zakupi¢ w szpitalnej aptece?) oraz

« potwierdzac,ze istnieje plan na wypadek wykonania cesarskiego ciecia
(nalezy zadac wszystkie pytania, jakie mogtby zada¢ anestezjolog).

Czego powinnam sie spodziewac po porodzie?

Rekonwalescencja po porodzie naturalnym lub cesarskim cieciu moze
wywotac objawy HAE, dlatego tak istotne jest, aby zajac sie obrzekiem,
ktéry moze miec¢ zwigzek z HAE, od razu na samym poczatku. Jak
wspomnielismy, cho¢ sam pordd zwykle przebiega bez problemdw, w
okresie potogu wiele kobiet moze odczuwac zwiekszone problemy, jesli
chodzi o objawy HAE.

Czy powinnam sie spodziewac jakichkolwiek zmian w zakresie mojej choroby
w okresie karmienia piersiq?

To kolejny obszar, w ktérym potrzebujemy wiecej informacji. Cho¢
nie jest to czesty problem, niektére kobiety zgtaszaja, ze w okresie
karmienia piersig odczuwaja wiecej objawdw HAE. Jesli zdecydujesz sie
na karmienie piersia, warto oméwi¢ leczenie z lekarzem zajmujacym sie
HAE.W przypadku terapii preparatami C1-INH,zaleca sie kontynuowanie
leczenia,aby zapobiegac atakom HAE lub tagodzic je w okresie karmienia
piersia.
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Zasoby dotyczace:

PLANOWANIE ZALOZENIA
RODZINY ORAZ CIAZA

Koordynowanie opieki nad ciezarng kobietg z HAE

Ponizej przedstawiamy sugestie dotyczace planowania dziatann w okresie
cigzy. Porozmawiaj ze swoim ginekologiem lub potoznikiem na temat
terapii dostepnej w miejscu, gdzie planujesz porod.

Dzienniczek cigzy

Notuj swoje doswiadczenia w trakcie cigzy.Zapisuj,ile spozywasz wody,jak
czeste sa ataki, a takze odnotowuj wszelkie zmiany, jakich doswiadczasz
w trakcie cigzy i w potogu.

Moja lista kontrolna w cigzy

« Poinformuj swojego ginekologia lub potoznika,ze jeste$ chora na HAE.

e Nawigz komunikacje pomiedzy personelem medycznym (Twoim
lekarzem zajmujacym sie HAE oraz potoznikiem lub ginekologiem).

* We wspotpracy z personelem medycznym opracuj plan leczenia
obejmujacy wszystkie aspekty Twojej cigzy, w tym leczenie HAE w
sytuacjach nagtych oraz wszelkie objawy wystepujace w szpitalu.

« Korzystajzdarmowego i tatwego w uzytku elektronicznego dzienniczka
pacjenta w aplikacji HAE TrackR, zeby $ledzic¢ objawy HAE.

Drugi trymestr (przygotowania do porodu)

 Postaraj sie uzyska¢ od swojego lekarza zajmujgcego sie leczeniem
HAE, potoznika lub ginekologa pismo opisujgce procedury leczenia na
wypadek cesarskiego ciecia lub innych niezbednych zabiegow.

Trzeci trymestr

» Miej przy sobie wydrukowane pismo okreslajace plan leczenia wraz z
danymi kontaktowymi zaréwno ginekologa lub potoznika, jak i lekarza
zajmujacego sie leczeniem HAE.

-

' ”w‘mnmm

Aftectad preds e
& Waivemiy (e g i, 1

o e - SROPSECR

Kontroluj chorobe z uzyciem aplikacji HAE TrackR

Aplikacje HAE TrackR opracowali inni pacjenci z HAE z organizacji HAEi.

Zostata ona zaprojektowana tak, aby odnotowywac ataki HAE, leczenie
oraz wptyw HAE na Twoje zycie oraz zycie Twoich najblizszych. Aplikacja
moze postuzy¢ do podejmowania waznych decyzji dotyczacych tego, jak
najlepiej radzi¢ sobie z HAE. Na przyktad mozesz zdecydowac,ze swojemu
lekarzowi przekazesz raport o swoich atakach i leczeniu.

Z aplikacji HAE TrackR mozna korzysta¢ na dowolnym urzadzeniu
(smartfonie, tablecie lub komputerze) z dowolnego miejsca na Swiecie
- aby uzyskac wiecej informacji oraz zaczac korzystac z aplikacji, prosze
odwiedzic¢ strone haetrackr.org.
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Czesto zadawane pytania, na ktére odpowiadaja nasi lekarze
specjalizujacy sie w leczeniu HAE:

MENOPAUZA
| PROCES STARZENIA

Menopauza zwykle skutkuje spadkiem produkcji estrogenu, co znaczaco
wptywa na odczuwanie objawdw HAE u kobiet. Lekarze czesto przepisuja
hormonalng terapie zastepcza kobietom w okresie menopauzy. Wazne
jest, aby ryzyko oraz korzysci zwigzane z hormonalng terapig zastepcza
oméwic ze swoim lekarzem zajmujacym sie leczeniem HAE.

Zblizam sie do wieku menopauzy. Jak moze to wptyng¢ na mojq chorobe?

Badania nad wptywem menopauzy na objawy HAE daja mieszane wyniki.
Jedno z duzych opublikowanych badan wskazuje, ze po menopauzie
objawy HAE poprawity sie u 13% kobiet, nie ulegty zmianie u 55% kobiet
i pogorszyty sie u 32%. Inny duzy osrodek zajmujacy sie leczeniem HAE
sprawozdaje, ze po menopauzie u 50% kobiet nastapita poprawa, a u
15% - pogorszenie, w niektérych przypadkach z ciezkim przebiegiem.
HAE to choroba bardzo zréznicowana i nieprzewidywalna w okresie
menopauzy. Dlatego istotne jest,aby wraz z lekarzem specjalizujacym sie
w leczeniu HAE monitorowac jej przebieg i dopilnowad,aby plan leczenia
HAE byt jak najlepszy.

Czy moge korzystac z hormonalnej terapii zastepczej w okresie menopauzy?

Leczenie systemowe lekami doustnymi lub w zastrzykach zawierajacymi
estrogen intensyfikuje objawydziedzicznego obrzeku naczynioruchowego
u wiekszosci kobiet z HAE (do 80%). Wptyw podawanych miejscowo lekéw
zawierajacych estrogen (plastry lub ptyny) na HAE nie zostat jeszcze
szczegdtowo przebadany. Jednak przy przyjmowaniu jakichkolwiek
lekéw zawierajacych estrogen nalezy zachowac bardzo duza czujnosc.
Ogoélnie rzecz biorac, zaleca sie unikanie terapii estrogenowych w
trakcie menopauzy,a do tagodzenia objawéw przekwitania rekomenduje
sie stosowanie innych terapii lub strategii nieestrogenowych.
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Czesto zadawane pytania, na ktére odpowiadaja nasi lekarze
specjalizujacy sie w leczeniu HAE:

Czy moge bra¢ hormonalng terapie zastepczq, jesli jestem w trakcie
profilaktycznej terapii HAE?

Odpowiedz na to pytanie nie jest znana, poniewaz ta kwestia nie
zostata jeszcze nalezycie przebadana. Leki zawierajgce estrogen moga
zwiekszac czestosc napadow HAE, dlatego przy wprowadzaniu leczenia
estrogenowego nalezy zachowa¢ wzmozong czujnosc.

Co moge zrobic, aby poradzi¢ sobie z objawami menopauzy, jesli nie moge
brac estrogenowej terapii zastepczej?

Mozliwosci leczenia objawdw zwigzanych z menopauza nalezy
doktadnie omowic ze swoim ginekologiem lub lekarzem POZ i lekarzem
specjalizujgcym sie w leczeniu HAE. Jak wskazano wczes$niej, nalezy
ogdétem unika¢ lekéw z estrogenem. Dane na temat estrogendw
podawanych przezskdrnie lub miejscowo s3 mniej klarowne, ale kilka
badan wskazuje, ze niektore kobiety chore na HAE dobrze toleruja te
preparaty, a u niektérych odnotowuje sie pogorszenie objawow. Podczas
gdy niektdre kobiety moga tolerowac leczenie estrogenami podawanymi
przezskornie lub miejscowo, nalezy do tego podchodzi¢ z bardzo duza
ostroznoscia. Leki zawierajace wytacznie progestagen (bez estrogenu)
przynosza korzysci w zakresie tagodzenia objawéw menopauzy i moga
czasem wptywac na zapobieganie objawom HAE. Leki niehormonalne
réwniez wykazujg korzysci w zakresie radzenia sobie z objawami
menopauzy. Naleza do nich selektywne inhibitory wychwytu serotoniny
(SSRI), np. paroksetyna czy citalopram, inhibitory wychwytu serotoniny
i noradrenaliny (SNRI), np. wenlafaksyna, deswenlafaksyna, gabapentin,
klonidyna i oksybutynina. Ze wzgledu na mnogos¢ mozliwosci, istotne
jest,aby szczegotowo omowic leczenie objawdw menopauzyz personelem
medycznym.

Czego moge sie spodziewac, jesli musze przejsc histerektomie?

W przypadku histerektomii nalezy bra¢ pod uwage dwa zasadnicze
problemy typowe dla HAE. Pierwszym jest ryzyko, ze zabieg chirurgiczny
moze wywotac napad HAE, bowiem takie ryzyko wystepuje przy urazie
chirurgicznym lub manipulowaniu drogami oddechowymi w przypadku
stosowania znieczulenia ogo6lnego. Zespot chirurgéw i anestezjologow
musi wiedzie¢, ze pacjentka ma HAE i uprzednio opracowac plan we
wspotpracy z lekarzem zajmujacym sie leczeniem HAE. Druga kwestia
dotyczy jakichkolwiek dtugofalowych skutkéw hormonalnych tej
operacji. To zalezy od tego, czy jajniki zostang usuniete (owariektomia)
jednoczesnie z macicg (histerektomia). Decyzje o usunieciu jajnikow
nalezy omowic z ginekologiem/chirurgiem, poniewaz wigze sie ona z
potencjalnymi dtugoterminowymi zagrozeniami dla zdrowia, ale tez
korzy$ciami. Usuniecie jajnikdw zasadniczo spowoduje menopauze
poprzez obnizenie produkcji estrogenu. To moze mie¢ wptyw na objawy
HAE, ale skutki kliniczne s3 nieprzewidywalne i niepewne. Aktualnie
nie zaleca sie histerektomii/owariektomii jako sposobu leczenia HAE, a
zabiegi te nalezy wykonywac wytacznie z innych wskazan medycznych.

Czy powinnam zmienic¢/zmniejszy¢ dawke w stosowanej terapii zastepczej
C1-INH, jesli objawy bedg tagodniejsze w trakcie menopauzy?

Korekte stosowanej terapii HAE,w tym ewentualnej terapii zastepczej C1-
INH, nalezy omowic i przeprowadzi¢ w porozumieniu ze swoim lekarzem
zajmujacym sie leczeniem HAE. Takie zmiany zasadniczo opieraja sie
na klinicznym przebiegu objawdw HAE i sg uzaleznione od czynnikow
z zakresu jakosci zycia oraz potencjalnych dziatan niepozadanych
lekow. Czesto istotna jest korekta terapii na réznych etapach zycia czy
w zwiazku z réznymi wydarzeniami w zyciu, zwtaszcza w przypadku
dtugoterminowych schematach profilaktycznych. Menopauza to okres,
kiedy objawy HAE moga ulec poprawie lub sie pogorszy¢ ze wzgledu
na wptyw zmian hormonalnych, dlatego zasadne moze by¢ rozwazenie
korekty planu leczenia. Nalezy te kwestie omowi¢ ze swoim lekarzem
zajmujacym sie leczeniem HAE, aby mie¢ pewnosc,ze zmiana przebiegnie
w najbezpieczniejszy mozliwy sposab.
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