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Liebe Patientinnen und Patienten, liebe Leserinnen und Leser,

wir freuen uns sehr, Ihnen diesen Selbstmanagement-Kompass zum here-
ditaren Angioddem (HAE) an die Hand zu geben. Diese Broschure soll Thnen
als personlicher Begleiter dienen - als Informationsquelle, Impulsgeber und
gegebenenfalls auch als Tagebuch, das Sie in Ihrem Alltag mit HAE unterstutzt.

Das Leben mit einer seltenen Erkrankung wie dem HAE bringt viele Heraus-
forderungen mit sich - medizinisch, emotional und im Alltag. Umso wichtiger
ist es, dass Sie verlassliche Informationen und praktische Hilfestellungen zur
Verflgung haben, die Sie in lhrem individuellen Umgang mit der Erkrankung
starken. Genau das mdchten wir Ihnen mit dieser Broschure bieten.

Unser gemeinsames Ziel war es, Ihnen ein besseres Verstandnis lhrer Erkran-
kung zu ermoglichen: Was ist HAE? Welche Symptome kénnen auftreten?
Welche Behandlungsmoglichkeiten gibt es - sowohl zur Vorbeugung als auch
zur Akutbehandlung? Daruber hinaus soll diese Broschire dazu beitragen,
dass Sie sich sicherer im Umgang mit HAE fUhlen und ermutigt werden, ein
aktives, selbstbestimmtes Leben zu fihren.

An verschiedenen Stellen finden Sie in der Broschure Fragen zur Selbstre-
flexion. Diese verstehen sich nicht als medizinisches Abfragen, sondern als
Einladung, Uber lhre eigenen Erfahrungen, Bedurfnisse und Ziele nachzuden-
ken. Sie sollen Ihnen helfen, die Signale Ihres Kérpers besser wahrzunehmen,
Ausléser bewusster zu erkennen und Ihren persénlichen Weg im Umgang mit
HAE zu gestalten.

Neben dieser Broschiire moéchten wir Sie auch herzlich einladen, die Webseite
der Patientenorganisation zu besuchen. Dort finden Sie weiterfihrende Informa-
tionen, aktuelle Hinweise zu Veranstaltungen sowie Erfahrungsberichte anderer
Betroffener. Sie sind dort jederzeit willkommen - nicht nur mit lhren Fragen,
sondern auch als Teil einer unterstitzenden Gemeinschaft von Menschen,
die ahnliche Wege gehen.



Wir mochten Sie ermutigen, die Inhalte in Ruhe zu lesen und die Anregungen
individuell fur sich zu nutzen. lhre aktive Beteiligung ist ein zentraler Baustein
fur eine erfolgreiche Therapie und mehr Lebensqualitat. Bitte zogern Sie nicht,
sich bei allen Fragen an Ihre behandelnden Arztinnen und Arzte zu wenden -
sie kennen lhre personliche Situation und kdnnen Sie individuell unterstuitzen.

Mit herzlichen GriiRen,
Prof. Dr. med. Markus Magerl, Institut fur Allergologie, Charité -
Universitatsmedizin Berlin und Fraunhofer-Institut fir Translationale

Medizin und Pharmakologie ITMP, Immunologie und Allergologie

Dr. med. univ. Clemens Schoffl, Dermatologie and Venerologie,
Medizinische Universitat Graz

Dr. med. Susanne Trainotti, Technische Universitat Minchen, TUM School
of Medicine and Health, Klinik und Poliklinik fir Hals-, Nasen- und Ohren-

heilkunde, TUM Klinikum

Lucia Schauf, HAE-Vereinigung e.V. Aldenhoven-Siersdorf



Das hereditare Angioddem (HAE) ist eine seltene, erblich bedingte Erkrankung,
die zu wiederkehrenden Haut- und Schleimhautschwellungen fihren kann. Sie
wird meist autosomal-dominant vererbt von einem Elternteil. Ist ein Elternteil
betroffen, besteht eine 50-prozentige Wahrscheinlichkeit, dass das Kind die
Mutation ebenfalls erbt und erkrankt (-3, Aber auch durch Neumutationen ist
es moglich, dass Sie erstmaligin Ihrer Familie von dieser Erkrankung betroffen
sind. Die Schwellungen kdnnen an verschiedenen Stellen des Kérpers auftre-
ten und sind oft unvorhersehbar und schmerzhaft.

Normalerweise gibt es im Blut bestimmte Eiweil3e, die verschiedene Kérper-
funktionen regulieren. Bei HAE-Patienten ist eines dieser Eiweil3e, der soge-
nannte C1-Inhibitor, entweder nicht ausreichend vorhanden oder funktioniert
nicht richtig. Dies fUhrt dazu, dass ein spezieller physiologischer Prozess aus
dem Gleichgewicht gerat und Schwellungen hervorruft. Sehr selten kann es
zu HAE kommen, obwohl der C1-Inhibitor funktioniert®,

Die Schwellungen kénnen an folgenden Stellen
auftreten@:

Gesicht: Lippen, Augenlider, Wangen
Kehlkopf/Zunge: Selten, aber lebensbedrohlich
Haut: Oft an den Handen, FURen, im Gesicht
oder im Genitalbereich.

Extremitaten: Hande, Arme, FllRe, Beine
Bauch: Hier kdnnen sie zu starken Bauchschmer-
zen, Ubelkeit, Erbrechen und Durchfall fiihren.
Atemwege: Besonders gefahrlich sind Schwel-
lungen im Halsbereich (Kehlkopf), da sie zu Atem-
not und Erstickungsgefahr fuhren kénnen.




Seltener treten Schwellungen auch an weiteren Stellen und Organen auf und
konnen dann auch andere Beschwerden verursachen.

Leicht- bis maRiggradige Hautschwellungen bei HAE kdnnen schmerzhaft sein,
gehen jedoch ofter lediglich mit einem starken Spannungsgefihl einher. Wenn
die Schwellung jedoch den Bauch betrifft, sind kolikartige Schmerzen die Regel.
Schwellungen im Hals- und Rachenbereich beginnen oft mit einem leichten
Fremdkorpergefuhl und Heiserkeit, verursachen bei weiterem Verlauf jedoch
Atemnot. Die Schwellungen kénnen unbehandelt unterschiedlich lange andau-
ern, meist zwei bis vier Tage. Es kann sein, dass Sie sich vor einer Schwellung
mude fuhlen oder Stimmungsschwankungen erleben @.

HAE ist nicht heilbar, aber es gibt gute Behandlungsmaglichkeiten der Prophy-
laxe, um die Schwellungen zu verhindern oder der Akuttherapie, um sie zu
stoppen.

Es ist wichtig, dass Sie frihzeitig eine Diagnose erhalten, um die richtige
Behandlung zu bekommen.

Es ist wichtig, dass Sie eine Attacke so frih wie méglich behandeln, damit
sie sich schnell zurtickbildet

Wenn Sie an HAE leiden, ist es wichtig, dass Sie und Ihre Familie Uber die
Erkrankung und mégliche NotfallmaBnahmen gut informiert sind.
Ebenfalls ist es wichtig, dass andere Familienmitglieder, die betroffen sein
konnten, sich ebenfalls testen lassen.

Es gibt Medikamente, die bei akuten Schwellungen schnell helfen kénnen.
Es gibt auch Medikamente, die man vorbeugend anwenden kann, um Schwel-
lungen seltener auftreten zu lassen @.

Zusammenfassung: HAE ist eine seltene, aber inzwischen sehr gut behandel-
bare Erkrankung, bei der es zu unvorhersehbaren Schwellungen kommen kann.
Durch eine gute medizinische Betreuung und Aufklarung kdnnen Sie ein aktives
und erfllltes Leben fUhren. Es ist wichtig, die Erkrankung zu verstehen und zu
wissen, wie man im Notfall reagiert. Es ist immer ratsam, weitere Fragen mit
Ihren Arzten zu besprechen, um die bestmégliche Behandlung zu erhalten.



Far Ihre personliche Dokumentation kénnen Sie eine App einsetzen (siehe
auch: https://haetrackr.org), oder einen Schwellungskalender (siehe auch www.
schwellungen.de, unter Infomaterial) oder ein Tagebuch, das Sie von Ihren
Arzten ausgehadndigt bekommen. Alternativ kénnen Sie auch diese Vorlage
benutzen. Sie hilft Ihnen, Ihre HAE-Attacken systematisch zu erfassen und sich
auf Ihr Arztgesprach vorzubereiten. Tipp: Kopieren Sie diese Seite, sodass Sie
fir jeden Tag, an dem Sie eine Attacke haben, einen separaten Bogen ausful-
len kénnen.

Datum Uhrzeit Beginn Datum Uhrzeit Ende

Maoglicher Ausldser (Zutreffendes bitte ankreuzen):

Stress Infektion Kérperliche Hormonelle
Belastung Veranderungen
Nahrungsmittel Unbekannt Sonstiges:

Korperregion (Zutreffendes bitte ankreuzen):

Gesicht Lippen / Zunge Hals / Rachen Bauch

Extremitaten Sonstiges:

Syptome (Zutreffendes bitte ankreuzen):

Schmerz Spannungs- Ubelkeit Durchfall
gefuhl

Sonstiges:



Bitte ergdnzen Sie die folgenden Satze:

Durch die Schwellung war ich ...

gar nicht etwas

Die Schwellung war fiir Dritte ...

gar nicht etwas

Anwendung von Medikamenten gegen HAE:

Verwendete Medikamente:

Dosierung:

Behandlungsergebnis:

keine Linderung geringe
Linderung

Erfolgte arztliche Behandlung:

keine Notarzt

Zusatzliche Beobachtungen:

stark ... beeintrachtigt.

stark ... sichtbar.
Uhrzeit

deutliche vollstandige

Linderung Linderung

Krankenhaus



Die verschiedenen Arten des hereditaren Angio6dems (HAE), die schon kurz
erwahnt wurden, lassen sich am besten verstehen, wenn man sich die Rolle
des C1-Inhibitors im Korper vor Augen fiihrt ™. Dieser EiweiRRstoff ist wie ein
Tursteher in einem Lokal, der daflr sorgt, dass nicht zu viele ,Party-Gaste”,
also Botenstoffe, hineingelangen. Besonders unwillkommen ist Bradykinin.
Diese Substanz weitet die GefalRe und erhoht die Durchlassigkeit kleinster
Blutgefal3e, der Kapillaren, und dadurch entstehen Schwellungen; sie zieht
glatte Muskeln zusammen und regt Schmerzrezeptoren an. Deshalb gerat
die Party aul3er Kontrolle, wenn dieser Tursteher nicht richtig arbeitet: beim
HAE kommt es zu Schwellungen und zu Schmerzen. Je nachdem, was mit dem
Tursteher nicht stimmt, also inwiefern der C1-Inhibitor im Kérper funktioniert,
unterscheiden wir verschiedene Arten von HAE:

HAE Typ 1: Der fehlende Tursteher. Hier ist es so, als ob es zu wenig Turste-
her gibt: Es wird nicht gentigend C1-Inhibitor produziert. Dadurch kénnen
die beteiligten Botenstoffe unkontrolliert agieren und Schwellungen verur-
sachen. Dies ist die haufigste Form von HAE, etwa 85 % der Patienten sind
davon betroffen @,

HAE Typ 2: Der ineffiziente TUrsteher. Bei diesem Typ ist der C1-Inhibitor zwar
vorhanden, aber er ist wie ein schlechter Tlrsteher, der seine Arbeit nicht rich-
tig macht. Das bedeutet, der C1-Inhibitor ist nicht funktionsfahig und kann die
Ablaufe nicht ausreichend kontrollieren. Die Konzentration des C1-Inhibitorsim
Blut kann dabei normal oder sogar erhdht sein, aber er tut nicht, was er soll@.

HAE mit normalem C1-Inhibitor: Diese Form ist deutlich seltener. Hier ist es so,
als gabe es zwar genug und auch fahige Tursteher, aber es gibt andere offene
Tlren zur Party, die diese aul3er Kontrolle geraten lassen. Es gibt verschiedene
genetische Ursachen, die in den letzten Jahren identifiziert wurden, wie zum
Beispiel Mutationen im Faktor-XII-Gen, Angiopoietin-1-Gen, Plasminogen-Gen
oder Kininogen-1-Gen. Die genauen Mechanismen sind hier aber oft komple-
xer und noch nicht vollstandig verstanden ©,



Zusammenfassend kann man sagen:

Bei HAE Typ 1 ist zu wenig vom C1-Inhibitor da, was zu unkontrollierten
Schwellungen fuhrt.

Bei HAE Typ 2 ist genug C1-Inhibitor vorhanden, aber er funktioniert nicht
richtig.

Bei HAE mit normalem C1-Inhibitor gibt es andere genetische Ursachen,
die trotz normal funktionierendem C1-Inhibitor zu Schwellungen fuhren.

Es ist wichtig zu wissen, dass alle drei Typen zu den gleichen Symptomen
fuhren konnen. Die Unterscheidung der Typen ist vor allem flir die Diagnose
und die genetische Beratung wichtig. Unabhangig davon, welcher Typ vorliegt,
ist eine angepasste Behandlung wichtig, um die Schwellungen zu kontrollie-
ren und lhre Lebensqualitat zu verbessern.

Wenn Sie mehr Uber Ihren spezifischen HAE-Typ erfahren mdchten, sprechen
Sie bitte mit Ihren Arzten. Sie kénnen Ihnen genauere Informationen geben
und eine auf Ihre Bedurfnisse zugeschnittene Behandlung planen.



Lesen Sie die folgenden Beschreibungen
der HAE-Symptome sorgfaltig durch.

Hautschwellungen treten typischerweise an den Extremitaten (Arme, Beine,
Hande, Fule), im Gesicht, am Rumpf oder im Genitalbereich auf. Die Schwel-
lungen sind nicht juckend und nicht-Dellen bildend. Das bedeutet, dass wenn
man auf die Schwellung drtickt, keine Delle zurtickbleibt. Oft wird die Haut als
gespannt beschrieben. Im Verlauf der Schwellungszunahme kann es zu deutli-
chen Schmerzen kommen. Die Schwellungen kénnen einzelne Kérperteile (z.B.
nur einen Finger) betreffen oder ausgedehnt sein (z.B. eine ganze Extremitat).
Quaddeln, wie bei einer allergischen Reaktion, treten normalerweise nicht auf. In
manchen Fallen kénnen vor der eigentlichen Schwellung ringformige Rétungen
der Haut auftreten, die man als Erythema marginatum oder Landkartenmuster
bezeichnet. Diese werden manchmal mit Urtikaria verwechselt, jucken allerdings
nicht. Die Schwellungen kénnen unterschiedlich lange anhalten.

Abdominalattacken dufBern sich durch krampfartige, massive Bauchschmerzen,
oft begleitet von Ubelkeit, Brechreiz und Erbrechen, und Einschrankungen der
Darmbeweglichkeit. Wassrige Durchfalle aufgrund von Flussigkeitsansammlun-
gen im Darm sind ebenfalls haufig. Eine FlUssigkeitsansammlung im Bauchraum
kann auftreten und sich nach einigen Tagen wieder zurtickbilden. Abdominelle
Symptome treten in der Regel ohne Hautschwellungen auf, allerdings kann der
gesamte Bauch aufgeblaht sein. Dies fuhrt gelegentlich zu Fehldiagnosen, wie
Blinddarmentziindung, oder Nahrungsmittelunvertraglichkeiten.

Die Schwellung des Kehlkopfes ist eine lebensbedrohliche Komplikation
von HAE. Sie kann zu Atemnot und Erstickungsgefahr fihren. Haufige Anfangs-
symptome sind: Heiserkeit, veranderte Stimme, KloBgefuhl im Hals, Husten und
Schluckbeschwerden. Eine Kehlkopfschwellung kann plétzlich auftreten und sich
schnell verschlimmern, besonders nach Verletzungen im Mund- oder Rachenbe-
reich. Es kann auch noch bis zu 24 Stunden nach einem Eingriff (z.B. Zahnopera-
tion) auftreten@.



Priifen Sie nun lhr Wissen:

Welche der Symptome sind immer behandlungsbedurftig?
Welche Symptome kénnen auch ohne Hautbeteiligung auftreten?
Warum ist es wichtig, bei HAE-Symptomen frihzeitig zu handeln?
Welche Symptome sollten Sie als Notfall einstufen?

Welche Rolle spielt die Familienanamnese bei der Diagnose von HAE?
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Wichtig: Diese Ubung dient nur zur Information und ersetzt keine drztliche Bera-
tung. Wenn Sie vermuten, dass Sie an HAE leiden, suchen Sie bitte einen Arzt auf.



Die meisten HAE-Attacken treten ohne erkennbaren Ausldser auf. Allerdings gibt
es auch zahlreiche bekannte Ausldser, die im Folgenden dargestellt werden®:

Verletzungen: Mechanische Einwirkungen wie StoRe, Druck, Operationen
im Kopfbereich (z.B. Zahnoperationen, Entfernung der Rachenmandeln) und
Intubation oder andere medizinische Eingriffe kdnnen Attacken auslosen.
Dabeiist wichtig zu beachten, dass die Schwellungen nach Operationen meist
verzogert, 4 bis 36 Stunden nach dem Eingriff auftreten.

Psychischer Stress: Stresssituationen, egal ob positiv oder negativ, kdnnen
HAE-Attacken triggern.

Infektionen: Grippale Infekte oder Erkaltungen kénnen ebenfalls Ausloser
sein. Daher ist die saisonale Grippeimpfung empfehlenswert.
Hormonelle Faktoren: Bei einigen Frauen kénnen Menstruation oder der
Zeitraum des Eisprungs Schwellungen auslésen. Ostrogenhaltige hormonelle
Verhutungsmittel oder Ostrogene als hormonelle Ersatztherapie kénnen
die Krankheit verstarken.

Medikamente: Blutdrucksenker aus der Gruppe der ACE-Hemmer, wie z.B.
Ramipril, sind bei HAE nicht erlaubt, da sie die Neigung zu Schwellungsat-
tacken massiv verstarken kénnen. Auch Angiotensin-II-Rezeptor-Blocker
(Sartane), wie z.B. Candesartan, kdnnen moglicherweise Attacken verstarken.

HAE-Attacken konnen also durch eine Kombination aus genetischer Veranla-
gung und verschiedenen Ausldsern entstehen. Die genaue Identifizierung der
individuellen Ausldser kann lhnen helfen, Ihre Erkrankung besser zu mana-
gen. Ziel ist, durch eine auf Sie passende medikamentdse Therapie die Ausl6-
ser unbedeutend werden zu lassen.



Diese Ubung kénnen Sie allein durchfiihren, sie dient vor allem der Vorbereitung
aufdas Gesprach mitIhren Behandlern, um eine optimale persdnliche medikamen-
tose Therapie zu finden, bei der die Ausloser keinen Angriffspunkt mehr finden.

Bewerten Sie die Wahrscheinlichkeit und die Auswirkungen jedes der folgenden Ausl6-
ser fur lhre persénlichen HAE-Attacken auf einer Skala von 1 bis 5.

1 = geringe Wahrscheinlichkeit / geringe Auswirkung
5 = hohe Wahrscheinlichkeit / starke Auswirkung)

Schreiben Sie bei jedem Ausldser auf, wann und wie oft dieser bei lhnen zu
Attacken geflhrt hat. Erganzen Sie die Liste mit Vorlauferzeichen, die lhnen im
Vorfeld einer Attacke auffallen, wie Mudigkeit, Abgeschlagenheit, Durstgefuhl,
Aggressivitat oder depressive Verstimmung oder ein ringelférmiger Hautausschlag
ohne Juckreiz, das Erythema marginatum.

Positiver / Negativer Stress: (z.B. Arbeit, Familie, Beziehungen)

1 2 3 4 5

Wann / wie oft?

Infektionen: (z.B. Erkaltungen, Grippe, andere Infektionskrankheiten)
1 2 3 4 5

Wann / wie oft?

Medikamente: (z.B. ACE-Hemmer, Sartane, Ostrogenpréparate)
1 2 3 4 5

Wann / wie oft?

Mechanische Einwirkungen: (z.B. Zahnbehandlungen, Operationen, Verletzungen)
1 2 3 4 5

Wann / wie oft?



Hormonelle Verdanderungen: (z.B. Menstruation, Schwangerschaft)
1 2 3 4 5

Wann / wie oft?

Umweltfaktoren: (z.B. Wetterumschwinge, Allergene)
1 2 3 4 5

Wann / wie oft?

Andere:

1 2 3 4 5

Wann / wie oft?

Was ist lhnen in lhrem Leben wichtig? Welche Ziele mdchten Sie erreichen, unab-
hangig von lhrer HAE-Erkrankung? Hier sind einige Bereiche, die Sie bertcksichti-
gen konnen. Stufen Sie diese nach Wichtigkeit auf einer Skala von 1 bis 5.

1 = weniger wichtig, 5 = sehr wichtig

Beruf: (z.B. Karriere, Weiterbildung, Arbeitszufriedenheit)
1 2 3 4 5

Familie: (z.B. Partnerschaft, Kinder, Zeit mit der Familie)
1 2 3 4 5

Freizeit: (z.B. Hobbys, Sport, Reisen, soziale Aktivitaten)
1 2 3 4 5

Gesundheit: (z.B. Fitness, Erndhrung, psychisches Wohlbefinden)
1 2 3 4 5

Bildung: (z.B. Studium, Kurse, Persénlichkeitsentwicklung)
1 2 3 4 5



Soziales Engagement: (z.B. Ehrenamter, Unterstitzung anderer)
1 2 3 4 5

Beschwerdefrei sein: (ein normales Leben flihren)

1 2 3 4 5
Andere:
1 2 3 4 5

Analyse: Betrachten Sie |hre Listen der Ausldser und Ziele. Gibt es Ausldser,
die mit lhren Zielen in Konflikt stehen? Zum Beispiel: Wenn Sie beruflich sehr
eingespannt sind und Stress ein Ausldser fir Sie ist, kann das zu einem Konflikt
fihren. Wenn Sie gerne Sport treiben, aber kérperliche Anstrengung Attacken
auslésen kann, muss hier eine Lésung gefunden werden.

Abwagung: Wagen Sie ab, ob es fur Sie sinnvoll ist, bestimmte Aktivitaten oder
Gewohnheiten, die als Ausloser wirken kdnnten, zu vermeiden oder ob die Verfol-
gung lhrer Ziele fur Sie wichtiger ist.

Fragen Sie sich dabei:
Wie sehr beeintrachtigt mich der Ausloser?
Wie wichtig ist mir das Ziel, das damit verbunden ist?

Wie kann ich meine Therapie optimal durchfiihren, damit bislang bekannte
Ausldser mich nicht mehr belasten?

Entscheidung: Treffen Sie bewusste Entscheidungen daruber, wie Sie lhre Thera-
pie oder deren Einhaltung verbessern konnen.



Erstellen Sie konkrete Strategien, um mit Ihren Auslésern und Zielen umzugehen.
Dies kdnnte beinhalten:

Stressmanagement: z.B. Entspannungsibungen, Meditation, Yoga, Zeitma-
nagement

Infektionsprophylaxe: z.B. regelmafiges Handewaschen, Impfungen,
gesunde Ernahrung

Medikamentenmanagement: (z.B. Langzeitprophylaxe)

Planung von NotfallmaBnahmen: (z.B. Notfallmedikation, Notfallausweis,
Kontakt zu behandelnden Arzten)

Kommunikation: (z.B. offene Gesprache mit Familie, Freunden und Kollegen
Uber HAE)

Flexibilitat: Seien Sie bereit, Ihre Strategien bei Bedarf anzupassen. HAE ist eine
dynamische Erkrankung, und es ist wichtig, flexibel auf Veranderungen zu reagieren.

Unterstiitzung: Suchen Sie Unterstitzung bei anderen Patienten, Patientenor-
ganisationen und medizinischem Fachpersonal. Es ist hilfreich, sich mit anderen
Betroffenen auszutauschen, z.B. im Patientenforum der Patientenorganisation
unter www.schwellungen.de.

RegelméaRige Uberpriifung: Uberpriifen Sie Ihre Strategien regelméaRig und
passen Sie sie bei Bedarf an. Verwenden Sie gemeinsam mit Ihren Arzten vali-
dierte Fragebdgen (z.B. AE-QoL, AECT) zur Erfassung der Lebensqualitat, um lhre
Krankheitskontrolle zu bewerten ©.

Zusatzliche Hinweise:

lhre Patientenpraferenzen: Besprechen Sie lhre persdnlichen Vorlieben
bezlglich der Behandlungsmethoden. Einige bevorzugen beispielsweise eine
tagliche Kapsel oder Tablette, wahrend andere weniger haufige Injektionen
bevorzugen ©.

Shared Decision Making (SDM): Treffen Sie Entscheidungen Uber lhre
Behandlung gemeinsam mit Ihren Arzten. Eine offene Kommunikation ist
entscheidend, und Sie kdnnen sich auf die Gesprache gut vorbereiten ©.
Langzeitprophylaxe (LTP): Wenn Sie haufige und schwere Attacken haben,
sollten Sie mit Ihren Arzten Giber eine Langzeitprophylaxe sprechen. Diese
kann helfen, die Anzahl der Attacken zu reduzieren und Ihre Lebensqualitat zu
verbessern @,



On-Demand-Therapie: Stellen Sie sicher, dass Sie immer eine Notfallmedika-
tion zur Verfligung haben, um mindestens zwei Attacken schnell und effektiv
zu behandeln@.

Notfallausweis: Tragen Sie immer einen Notfallausweis bei sich, der Informatio-
nen uber lhre Erkrankung und die notwendigen MaBnahmen im Notfall enthalt@.
Notfallplan: Erstellen Sie einen individuellen Notfallplan, in dem die Mal3nah-
men bei Auftreten von Symptomen, insbesondere einer Kehlkopfschwellung,
festgelegt sind @.

Indem Sie lhre individuellen Ausléser und Ziele reflektieren und Strategien fur die
Zukunft entwickeln, kénnen Sie ein aktiver und informierter Teilnehmer bei der
Bewaltigung Ihrer HAE-Erkrankung werden.

HAE und meine Familie

Erstellen Sie lhren Familienstammbaum und tragen Sie Informationen tber HAE-
Falle in der Familie ein. Dies hilft bei der Beurteilung des familiaren Risikos und
der Notwendigkeit von Familienuntersuchungen. Hier ist ein Beispiel fir die Vorge-
hensweise:

. Bestatigte HAE-Diagnose
Verdacht / Symptome
Ungetestet

Und hier ist Platz fur lhren eigenen Familienstammbaum:



Das hereditare Angioddem (HAE) ist, wie bereits besprochen, eine seltene
Erkrankung, die zu plétzlichen Schwellungen der Haut, des Bauches oder der
oberen Atemwege fuhren kann. Diese Schwellungen kdnnen schmerzhaft sein
und, wenn sie die Atemwege betreffen, sogar lebensbedrohlich werden ©@.

Die Diagnose dieser Erkrankung basiert hauptsachlich auf der Krankenge-
schichte und Laboruntersuchungen.

Krankengeschichte: Arzte werden nach wiederholten Schwellungen fragen,
die ohne erkennbaren Grund auftreten, besonders wenn diese im Gesicht, an
Armen und Beinen, im Bauch oder im Hals auftreten. Es wird auch gefragt,
ob Familienmitglieder ahnliche Beschwerden haben ©.
Laboruntersuchungen: In der Regel hilft eine einfache und gleichzeitig
preiswerte Untersuchung, die Diagnose zu stellen. Es gibt drei wichtige Tests,
die helfen, HAE zu diagnostizieren@. Wir tbernehmen hier das Beispiel von
Seite 8 und vergleichen wieder HAE mit einer Party. Diese drei Tests sind
eine Sicherheitskontrolle fir unsere Party. Sie Uberpruifen, ob der Turste-
her (C1-Inhibitor) vorhanden ist, ob er seine Arbeit macht und ob die Party
dennoch aul3er Kontrolle gerat.
C1-INH-Aktivitatstest - Ist der TUrsteher kompetent?
Dieser Test pruft, ob der Tursteher seiner Aufgabe nachkommt.
Funktioniert er schlecht oder gar nicht, dann kann er die ungebete-
nen Gaste, insbesondere Bradykinin, nicht zurtickhalten. Bei HAE ist
dieser Wert oft erniedrigt, was darauf hindeutet, dass der C1-Inhibi-
tor nicht richtig arbeitet.
C1-INH-Konzentrationstest - Gibt es genug Tursteher?
Hier wird gezahlt, wie viele Tursteher (C1-Inhibitor-Proteine) es Uber-
haupt gibt. Bei HAE Typ 1 gibt es zu wenige, was bedeutet, dass kaum
jemand da ist, um die TUr zu bewachen. Bei HAE Typ 2 kann die
Anzahl normal oder sogar erhoht sein, aber das Problem liegt darin,
dass sie ihre Arbeit nicht richtig machen - wie Tursteher, die zwar
anwesend sind, aber nicht eingreifen.



C4-Konzentrationstest - Wie chaotisch ist die Party?

C4 ist ein weiteres Protein im Blut, das wie ein Indikator fur die
Lage im Club fungiert. Ist es erniedrigt, deutet das darauf hin, dass
die bereits im Gange ist und sich Schwellungen entwickeln. In den
meisten Fallen von HAE ist dieser Wert reduziert und hilft daher als
zusatzlicher Hinweis bei der Diagnose.

Nur im Ausnahmefall, wenn die C1 Aktivitat und Konzentration
nicht verandert ist, und es dennoch zu HAE kommt, sind weiterfih-
rende genetische Untersuchungen notwendig.

Wichtig zu wissen:

Nicht alle Schwellungen sind HAE. Es gibt auch andere Erkrankungen, die
ahnliche Symptome verursachen kdnnen. Deshalb sind die Tests so wichtig®.
Manchmal kann es mehrere Tests brauchen, um die Diagnose zu bestatigen.
Die genaue Diagnose ist wichtig, da es verschiedene Behandlungen fur HAE
gibt, die auf die jeweiligen Bedurfnisse zugeschnitten sind.

In manchen Fallen kénnen genetische Tests hilfreich sein, besonders wenn
die Laborergebnisse unklar sind.

Wenn Sie oder jemand, den Sie kennen, diese Symptome hat, ist es wichtig,
Arzte aufzusuchen, die sich mit HAE auskennen. Je friiher HAE diagnostiziert
wird, desto besser kdnnen die Schwellungen behandelt und verhindert werden.



Folgende medizinisch wiinschenswerten Behandlungsziele flr das hereditare
Angioddem (HAE) konnen Sie bei der Entscheidung fur Ihre personliche Thera-
pie bedenken:

Vermeidung von Erstickung: Ein primares Ziel ist die Verhinderung von
lebensbedrohlichen Atemwegsschwellungen (Larynxédem), die zu Ersti-
ckung fuhren kénnen. Dies erfordert eine frihzeitige Behandlung von Atta-
cken, insbesondere im Kopf- und Halsbereich @,

Vermeidung von Einschrankungen im Alltag durch Schwellungen durch
fruhzeitige Behandlung von Attacken: Seien Sie sich gegenuber achtsam
und handeln Sie sofort, wenn Sie Trigger erkennen (z.B. zu viel oder zu wenig
Wasser getrunken, oder Verhaltensanderungen wie Aggressivitat). Eine frihzei-
tige Gabe der Bedarfsmedikation ist wichtig, da sie die Schwere und Dauer der
Attacke effektiver reduziert. Sie sollten idealerweise in der Lage sein, die Medi-
kamente selbst anzuwenden (Heimselbstbehandlung, z.B. Injektionen), um
eine fruhzeitige Behandlung zu ermdglichen®.

Kontrolle der Krankheitsaktivitat: Ein weiteres Ziel ist die Reduzierung
der Haufigkeit, Schwere und Dauer der HAE-Attacken. Dies kann durch eine
bedarfsweise Behandlung einzelner Attacken (On-Demand-Therapie) oder
durch eine langfristige vorbeugende Behandlung (Prophylaxe) erreicht werden.
Eine bedarfsweise Behandlung ist vor allem fur Patienten mit seltenen Atta-
cken geeignet, wahrend eine Prophylaxe insbesondere fur Patienten mit
haufigen oder schweren Attacken in Betracht gezogen werden sollte. Die
Entscheidung sollte in regelmafiigen Abstanden unter Berucksichtigung der
individuellen Patientensituation getroffen werden. Das Ziel einer Prophy-
laxe ist die vollstandige Kontrolle der Erkrankung und die Lebensnormali-
sierung. Das bedeutet, dass Sie mit modernen Therapien nahezu oder voll-
standig attackenfrei werden kdnnen, mit einer moderaten Belastung durch
die Behandlung (2.

Normalisierung der Lebensqualitat: Die Behandlung sollte darauf abzie-
len, Ihre Einschrankungen im Alltag und Berufsleben zu minimieren und
Ihnen ein normales Leben zu ermdglichen. Dies beinhaltet auch die Redu-
zierung der Angst vor Attacken und die Erméglichung der Teilnahme an
spezifischen Aktivitaten wie Sport oder Reisen ©.



Individualisierte Therapie: Die Therapie sollte auf Ihre individuellen Bedurf-
nisse und Vorlieben zugeschnitten sein. Das erfordert eine gemeinsame
Entscheidungsfindung (Shared Decision-Making, SDM) zwischen Ihnen und
Ihren Arzten, bei der |hre Ziele, lhre Erfahrungen und lhre Vorstellungen
Uber die Behandlung berucksichtigt werden ©,

RegelmiRige Uberpriifung und Anpassung der Therapie: Die Therapie
sollte regelmalig auf ihre Wirksamkeit Uberpriuft werden, und gegebenen-
falls angepasst werden. Dies beinhaltet die Auswertung lhrer Erfahrungen,
sowie das Anpassen der Behandlungsintervalle ™.

Planen Sie, schwanger zu werden? Bitten Sie lhren Gynakologen oder
Ihre Gynakologin, mit lhren HAE-Spezialisten in Kontakt zu treten, da fur die
Schwangerschaft bestimmte Therapieoptionen vorgesehen sind.

Zusammenfassend l3sst sich sagen, dass die medizinisch wiinschenswerten
Behandlungsziele fir HAE darauf abzielen, lebensbedrohliche Attacken zu
verhindern, die Krankheitsaktivitat zu kontrollieren, lhre Lebensqualitat zu
verbessern und eine individualisierte Therapie zu gewahrleisten, die auf Ihre
spezifischen Bedurfnisse zugeschnitten ist. Ihre Einbeziehung in den Entschei-
dungsprozess ist dabei von entscheidender Bedeutung.

HAE ist eine Erkrankung, die sich bei jedem Menschen anders duf8ern kann.
Daher ist es wichtig, dass Ihre Behandlungsziele auf Ihre individuellen Bedurf-
nisse und Wiunsche abgestimmt sind. Diese Vorlage soll Thnen helfen, lhre
personlichen Behandlungsziele zu erkennen und zu formulieren. Es gibt keine
Jrichtigen” oder ,falschen” Antworten. Es geht darum, was fur Sie wichtig ist.



Wie oft haben Sie HAE-Attacken? (z.B. pro Woche, Monat, Jahr). Notieren Sie auch,
wie lange sie im Durchschnitt auftreten, und wie sie sich auf Ihr Leben auswirken.

Wo treten lhre HAE-Attacken am haufigsten auf? (z.B. Haut, Bauch, Atemwege).
Notieren Sie, welche Art von Attacken Sie am meisten belasten.

Wie stark sind Ilhre HAE-Attacken? (z.B. leicht, mittel, schwer). Beschreiben Sie,
wie lhre Symptome Ihre Lebensqualitat beeintrachtigen.

Welche Auswirkungen haben HAE-Attacken auf lhr tagliches Leben? (z.B.
Arbeit, Schule, soziale Aktivitaten, Schlaf, Reisen). Seien Sie ehrlich, was genau Sie
einschrankt, und ob es bestimmte Aktivitaten gibt, die Sie deswegen vermeiden.

Welche Behandlungen haben Sie bisher erhalten? (z.B. On-Demand-Therapie,
Prophylaxe). Notieren Sie, wie gut diese Behandlungen bei Ihnen gewirkt haben.

Haben Sie positive oder negative Erfahrungen mit lhren bisherigen Behand-
lungen gemacht? Was hat gut funktioniert, was nicht?

Welche Angste oder Sorgen haben Sie im Zusammenhang mit HAE? (z.B. Angst
vor schweren Attacken, Angst vor Erstickung, Angst vor Behandlungen).

Was mochten Sie mit lhrer HAE-Behandlung erreichen? (z.B. weniger Attacken,
weniger schwere Attacken, ein ,normales” Leben fuhren, an bestimmten Aktivita-
ten teilnehmen).



Versuchen Sie, lhre Ziele so spezifisch wie méglich zu formulieren. Statt ,Ich
will weniger Attacken” ware zum Beispiel ,Ich mdchte hdchstens eine Attacke pro
Monat haben” spezifischer.

Welche Prioritaten haben Sie bei Ihrer Behandlung? (z.B. Wirksamkeit, Vertrag-
lichkeit, Bequemlichkeit, Kosten). Was ist Ihnen bei der Behandlung am wichtigsten?

Welche Rolle méchten Sie bei der Entscheidungsfindung tiber Ihre Behandlung
spielen? (z.B. aktiv mitentscheiden, oder die Arzte die Entscheidungen treffen lassen).

Attackenfrequenz: Wie zuverlassig mochten Sie Ihre Attacke verhindern?

Verbesserung der Lebensqualitat: Wie soll sich Ihre Lebensqualitat durch die
Behandlung verbessern? Gibt es bestimmte Aspekte, die Sie verbessern mochten
(z.B. mehr Energie, weniger Einschrankungen im Alltag, weniger Angst)?

Teilnahme an bestimmten Aktivitdten: Mochten Sie an bestimmten Aktivitaten
teilnehmen, die Sie derzeit vermeiden? (z.B. Sport treiben, reisen, gesellschaftliche
Veranstaltungen besuchen). Welche konkreten Aktivitaten meinen Sie?

Schmerzmanagement: Gibt es weitere Ziele, die mit dem Schmerzmanagement
verbunden sind (z.B. weniger Schmerzen wahrend einer Attacke)?

Medikationsmanagement: Gibt es Aspekte des Medikationsmanagements, die Ihnen
wichtig sind? (z.B. Vermeidung von Injektionen, geringere Anwendungshaufigkeit)?



Wie wichtig ist es lhnen, ein ,,normales” Leben zu fiihren?
Beschreiben Sie, was das fur Sie bedeutet.

Was bedeutet fir Sie ,,vollstandige Kontrolle der Erkrankung?”.
Ist das Attackenfreiheit?

Fassen Sie lhre wichtigsten Behandlungsziele zusammen.
Was ist lhnen am wichtigsten?

Besprechen Sie Ihre Behandlungsziele mit Ihren Arzten. Dies wird Ihnen
helfen, gemeinsam eine passende Therapie zu finden. Denken Sie daran, dass lhre
Ziele sich im Laufe der Zeit andern kdnnen. Es ist wichtig, sie regelmaRig zu Uber-
prifen und gegebenenfalls anzupassen.

Notieren Sie auch, was Sie tun kénnen, um lhre Ziele zu erreichen:

Medikation: Gibt es bestimmte Medikamente, die Sie bevorzugen, oder die Sie
meiden wollen?

Selbstmanagement: Sind Sie bereit flr eine Selbstinjektion? Welche MaRnahmen
kénnen Sie selbst ergreifen, um Ihr Leben mit HAE zu verbessern?

Lebensstil: Gibt es Anderungen im Lebensstil, die Sie vornehmen kénnen, um
Ihre Ziele zu erreichen (z.B. Stressmanagement, gesunde Ernahrung)?

Zusatzliche Hinweise

Seien Sie ehrlich und offen bei der Beantwortung der Fragen. Nur so kdnnen
Ihre Arzte Ihre individuellen BedUrfnisse verstehen.

Nutzen Sie Hilfsmittel zur Messung der Krankheitsaktivitat, -auswirkungen und
-kontrolle, zum Beispiel die Testbégen, die Sie von ihren Arzten bekommen.

Es ist ausschlaggebend fiir den Therapieerfolg, dass Sie sich als aktiven Teil in
Ihrer Behandlung sehen. Ihre Winsche und Vorlieben sind wichtig!



Schnelle Behandlung ist entscheidend: Eine frihzeitige Behandlung von
HAE-Attacken ist wichtig, da sie effektiver die Schwere und Dauer der Atta-
cke reduziert. Idealerweise sollte die Behandlung so frih wie moglich nach
Beginn der Symptome erfolgen.

Behandlung aller Attacken: Es wird empfohlen, alle HAE-Attacken zu
behandeln, um Komplikationen zu vermeiden. Insbesondere Attacken, die
die oberen Atemwege betreffen oder potenziell betreffen kdnnten, erfor-
dern eine sofortige Behandlung.

Selbstverabreichung: Um eine frihzeitige Behandlung zu gewahrleisten,
sollten Sie und/oder Ihr Betreuer die Selbstverabreichung von mindestens
einem On-Demand-Medikament erlernen. Die Fahigkeit zur Selbstverabrei-
chung kann lebensrettend sein. Die HAE Zentren sind Ihnen dabei behilf-
lich, zu lernen, selber zu spritzen.

Notfallmedikation: Sie sollten immer ausreichend Medikamente fur die
Behandlung von mindestens zwei Attacken haben und diese auch mit sich
fahren.

Empfohlene Medikamente fiir die Akuttherapie: Ihre Arzte werden im
Gesprach mit Ihnen die flr Sie am besten passenden Medikamente festle-
gen. Dabei handelt es sich um Medikamente, die entweder den fehlenden
oder nicht funktionierenden C1-Inhibitor ersetzen, oder die Bradykinin in
seiner Entstehung und Wirksamkeit hemmen und dadurch die Schwellung
und den Schmerz unterbinden. Es ist wichtig zu wissen, dass eine spezifi-
sche Therapie notwendig ist, und dass Ubliche Allergiemedikamente wie
Kortison, Adrenalin oder Antihistaminika unwirksam sind?. Lesen Sie den
Beipackzettel, um genau zu verstehen, welche Dosierung des Arzneimit-
tels zu verabreichen ist und gehen Sie genau so vor, wie dort beschrieben.



Achten Sie auf frihe Anzeichen einer Attacke wie Mudigkeit, Abgeschlagenheit,
verstarktes Durst- oder Hungergefuhl, Aggressivitat oder depressive Verstimmung.
Typische Symptome sind Schwellungen der Haut (Gesicht, Extremitaten, Geni-
talbereich), Bauchschmerzen, Ubelkeit, Erbrechen und seltener Schwellungen
der Atemwege (Zunge, Rachen, Kehlkopf).

Hautschwellungen sind meist mit Spannungsgefihl, gelegentlich mit Schmer-
zen und Brennen verbunden, jedoch nicht mit Juckreiz.

Eine Schwellung im Gesicht sollte immer behandelt werden, da eine Kehlkopf-
schwellung folgen kann.

Medikament verabreichen:

Verabreichen Sie umgehend das Notfallmedikament gemal den Anweisungen
Ihrer Arzte.

Bei der Selbstverabreichung sollten Sie im Vorfeld in der korrekten Anwendung
(z.B. Infusion in die Vene oder Injektion unter die Haut) geschult sein.

Die frihzeitige Gabe der Bedarfsmedikation ist wichtig: Sie geht mit einer kirzeren
Zeit bis zur Symptomlinderung und einer kiirzeren Gesamtdauer der Attacke einher.

Bei einer Schwellung des Kehlkopfs: Wenn Atemnot auftritt, ist dies ein Notfall.
Rufen Sie den Notruf und wenden Sie sofort die Notfalltherapie an, Sie sollten trotz
Akutbehandlung sofort in das nachstgelegene Krankenhaus gebracht werden.

Rufen Sie den Notruf (112 in Deutschland). Informieren Sie Angehérige oder
Nachbarn.

Verabreichen Sie sofort Ihr Notfallmedikament.

Im Krankenhaus wird bei Bedarf die Durchgangigkeit der Atemwege gesichert.

Uberwachung: Beobachten Sie die Reaktion auf das Medikament.
Zusatzliche Medikamente: Bei unzureichender Linderung verabreichen Sie
gemal’ den Anweisungen gegebenenfalls weitere Dosen des Medikaments.
Dokumentation: Notieren Sie den Zeitpunkt der Medikamentengabe und die
Reaktion des Korpers auf das Medikament. Ein HAE-Tagebuch (siehe Seite 2)
kann hierbei hilfreich sein.

Informieren Sie Ihre HAE-Spezialisten Uber die Attacke und die getroffenen
MaRBnahmen.

Die Notfallkarte kdnnen Sie hier ausfiillen, ausschneiden, falten und mit sich
fihren, um im Notfall ausgerustet zu sein.



Vorderseite: Patienteninformation Rickseite: Behandlerinformation

Name: Geburtsdatum:
N - ) HAE ist Bradykinin-vermittelt — keine (0}
Sofortige Selbst- oder Fremdanwendung von: Mastzell-Aktivierung — Nicht wirksam 4 G »
bei HAE: Kortison, Antihistaminika, Adrenalin
Keine Wirksamkeit nach 30 Minuten — Patienten fihren ggf. eigene Medikation mit —

»Ich habe HAE. Mein Hals schwillt zu. Ich bekomme keine Luft.”

Notfallkontakt Name: Keine Verzégerung durch Diagnostik - handeln Sie klinisch!
Monitoring bei Kehlkopfbeteiligung, ggf. Intubation oder
Telefonnummer: Tracheotomie erwagen

Behandelnde/r Arzt / Arztin / Zentrum:

Unterschrift des behandelnden Arztes

~ L2
-0

Es kann herausfordernd sein, familienfremde Aufsichtspersonen fir das Thema
HAE zu sensibilisieren, ohne ihnen Angst zu machen und ohne zu méglichen
Stigmatisierungen lhres Kindes zu fihren.

Beginnen Sie ein Gesprach daher mit einem beruhigenden Einstieg, und
vermeiden Sie Uberforderung: ,Unser Kind hat eine sehr seltene, gut behan-
delbare Erkrankung - das hereditare Angioddem (HAE). Wir mdchten Sie gerne
so informieren, dass Sie wissen, was im Notfall zu tun ist - ohne sich Sorgen
machen zu massen.”

Erkléren Sie kurz und klar, worum es geht: ,Bei unserem Kind kann es gele-
gentlich zu Schwellungen kommen, z. B. an Handen, FuRen, im Gesicht oder
am Bauch. Diese sind nicht ansteckend, nicht allergisch bedingt und kommen
nicht durch etwas, das Sie falsch gemacht haben. Die Krankheit ist angeboren
und hat mit einem bestimmten Eiweil3 im Blut zu tun.”

Vermitteln Sie Sicherheit: ,Fur den Notfall gibt es ein Medikament, das gut
wirkt - am besten, wenn es frihzeitig gegeben wird. Unser Kind hat es immer
dabei, und wir méchten eine Dosierung auch bei Ihnen hinterlegen, damitim
auBerst seltenen, aber moéglichen Ernstfall ein Notarzt sofort darauf Zugriff
hat. Hier habe ich auch eine Kopie des Notfallausweises fur Sie vorbereitet.”



Machen Sie klar, dass lhr Kind alle Aktivitaten mitmachen kann - dass
die Situation zwar ernst zu nehmen ist, aber auf einer gelassenen Art und
Weise: ,Unser Kind kann dank der Medikamente ganz normal am Alltag teil-
nehmen. Es ist einfach gut zu wissen, dass Sie Bescheid wissen - das gibt uns
allen Sicherheit.”

Das Hauptziel der Langzeitprophylaxe (long-term prophylaxis, LTP) ist es,
die Krankheitskontrolle zu verbessern, Ihre Lebensqualitat zu normalisieren
und Sie vor potenziell lebensbedrohlichen Attacken zu schitzen™. Durch die
Absenkung der Attackenhaufigkeit und -schwere kénnen Sie ein aktiveres und
normaleres Leben fuhren . Die Notwendigkeit einer LTP wird in regelmafi-
gen Abstanden und idealerweise mindestens einmal jahrlich Gberpraft @3,

Es gibt mehrere verflgbare Therapieoptionen fiir die Langzeitprophylaxe, die
Sie mit Ihren Arzten besprechen kénnen. Dabei kann der C1-Inhibitor selbst
verabreicht werden, oder die Bildung von Bradykinin verhindert werden. Die
Praparate werden intravends, subkutan oder oral angewendet und der Dosie-
rungsabstand betragt bis zu mehreren Wochen.

Viele Griinde sprechen fur die Anwendung einer Langzeitprophylaxe, darunter:

Reduktion der Attackenfrequenz und -schwere: Eine erfolgreiche LTP
kann die Anzahl und Schwere der HAE-Attacken signifikant reduzieren,
sogar bis zur Attackenfreiheit, was zu einer deutlichen Verbesserung der
Lebensqualitat fuhrt™.

Normalisierung des Alltags: LTP ermdglicht es Ihnen, ein normaleres Alltags-
leben zu fihren, ohne die standige Angst vor einer HAE-Attacke. Es ermog-
licht Ihnen, an sozialen Aktivitaten teilzunehmen, zu reisen, zu arbeiten oder
zu studieren, ohne standig durch die Krankheit eingeschrankt zu werden®.
Pravention lebensbedrohlicher Attacken: LTP kann das Risiko lebensbe-
drohlicher Kehlkopfschwellungen reduzieren 2.



Weniger Bedarf an Akuttherapie: Durch die Reduktion der Attacken ist
davon auszugehen, dass der Bedarf an Akutmedikamenten reduziert wird,
was zu einer geringeren Belastung durch die Behandlung fihren wirde.
Positive psychologische Auswirkungen: Die Kontrolle Uber die Krankheit
kann Angste und Unsicherheiten reduzieren.

Fazit: Die Langzeitprophylaxe ist ein wichtiger Behandlungsansatz fur Sie, um die
Krankheit zu kontrollieren, die Lebensqualitat zu verbessern und schwerwiegende
Komplikationen zu verhindern. Es gibt eine Reihe von wirksamen Therapieopti-
onen, und die Wahl der besten Option sollte gemeinsam mit den behandelnden
Arzten unter Beriicksichtigung Ihrer individuellen Bedurfnisse und Préferenzen
getroffen werden. Durch eine malRgeschneiderte Langzeitprophylaxe kénnen
Sie ein aktiveres und erfullteres Leben fuhren. Jeder Patient, jede Patientin sollte
von der Moglichkeit profitieren, seine Erkrankung wirksam behandeln zu lassen.

Sie kdnnen lhre Lebensqualitat durch verschiedene MaBnahmen verbessern,
die darauf abzielen, die Symptome zu kontrollieren, die Belastung durch die
Krankheit zu reduzieren und ein méglichst normales Leben zu ermdglichen.
Hier sind die wichtigsten Aspekte:

Behandlungsziele anpassen: Die Hauptziele der Behandlung von HAE sind
die vollstandige Kontrolle der Erkrankung und die Normalisierung lhres
Lebens. Das bedeutet, die Anzahl und Schwere der Attacken zu reduzieren
oder idealerweise ganz zu verhindern. Fur jeden Patienten kann es etwas
anderes bedeuten, ein normales Leben zu fuhren. Hier sind einige Aspekte,
Uber die Sie nachdenken kénnen:

Individuelle Therapieplanung: Die Therapie sollte auf lhre individuellen
Bedurfnisse, Vorlieben und Ziele zugeschnitten sein. Auch lhre bisherigen
Erfahrungen mit friheren Behandlungen spielen dabei eine Rolle. Die gemein-
same Entscheidungsfindung mit dem behandelnden Arzt ist entscheidend,
und bezieht Sie als Partner in den Therapieprozess ein.



Sicherheit in der Therapie: Medikamente zur Bedarfsbehandlung sollten
Sie immer bei sich haben und idealerweise selbst anwenden kénnen. Das
gibtlhnen die Sicherheit, im Notfall handeln zu kdnnen und die Schwere und
Dauer der Attacke zu reduzieren. Prifen Sie im Gesprach mit lhren Arzten,
welche Langzeitprophylaxe fur Sie in Frage kommt. Ziel der Prophylaxe ist,
die Krankheitslast zu reduzieren, wahrend die Behandlungsbelastung und
Nebenwirkungen minimiert werden.

Umgang mit psychischen Belastungen: Nehmen Sie psychologische Unter-
stutzung in Anspruch, wenn Sie mit Angst, Depressionen oder anderen
psychischen Problemen zu kdampfen haben.

Unterstutzung durch Selbsthilfegruppen: Der Austausch mit anderen
Betroffenen kann hilfreich sein, um mit der Krankheit umzugehen.
RegelmiRige Uberwachung: Priifen Sie lhre Krankheitsaktivitdt und die
Auswirkungen auf lhre Lebensqualitat regelmaRig. Hierzu gibt es unter-
schiedliche Fragebdgen, die Ihnen und Ihren Arzten helfen, den Therapie-
erfolg zu messen. Das wird Sie auch dabei unterstutzen, herauszufinden,
wann eine Langzeitprophylaxe sinnvoll ist™.

Bevor Sie die Fragebogen ausflllen, ist es sinnvoll, dass Sie sich Uber lhre eige-
nen Therapieziele klar werden und diese so klar formulieren kdnnen, dass Sie
sie auch lhren Arzten mitteilen kdnnen. Das kann beinhalten, wie Sie sich ein
,normales” Leben vorstellen, welche Aktivitdten Sie wieder aufnehmen moch-
ten oder welche Einschrankungen Sie beseitigen mochten. Diese Ziele sollten
am besten schriftlich festgehalten werden.

Haufig werden Sie folgende Fragebdgen vorgelegt bekommen:

Der Angioedema Quality of Life Questionnaire (AE-QoL) zur Messung
der Lebensqualitat. Er umfasst die Auswirkungen von Angioddemen auf
vier Bereiche: Funktionieren, Midigkeit und Stimmung, Angste und Scham
sowie Ernahrung. Fur den AE-QoL wird ein Gesamtwert zwischen 0 und 100
errechnet, wobei hdhere Werte eine schlechtere Lebensqualitat bedeuten.



Der Angioedema Control Test (AECT) dient zur Bewertung der Krank-
heitskontrolle. Beim AECT deuten Werte ab 10 auf eine gute Krankheits-
kontrolle hin.

Beide Fragebogen sind in verschiedenen Sprachen verfligbar. Sie sollten sie idea-
lerweise vor dem Arztgesprach ausfullen, digital oder in Papierform. Nehmen
Sie sich Zeit und Ruhe, um sie auszufullen.

Diskussion der Diskrepanzen: Wenn es Unterschiede zwischen Ihren Ergeb-
nissen der Fragebodgen und lhren Zielen gibt, diskutieren Sie die méglichen
Griinde. Dies kann beispielsweise durch folgende Uberlegungen geschehen:

Wie beeinflusst die Unvorhersehbarkeit der Attacken meine Lebensqualitat?
Welche Aspekte der Erkrankung sind fur mich am belastendsten?

Gibt es bestimmte Ausléser, die ich vermeiden muss?

Gibt es Bereiche, in denen ich mich durch die Krankheit eingeschrankt fihle?

Nutzen Sie die gewonnenen Erkenntnisse, um gemeinsam mit Ihren Arzten die
nachsten Schritte zu planen und lhren Behandlungsplan anzupassen. Dazu
gehortdie Entscheidung fur eine Langzeitprophylaxe (LTP), wobei Aspekte wie
Krankheitsaktivitat, Lebensqualitat und Ihre Vorlieben bertcksichtigt werden
mussen. Dazu gehdrt auch die Planung von regelmalligen Terminen, um die
Therapie nachhaltig zu Uberwachen.

Zusammenfassend zum bisher Gesagten erhalten Sie hier eine Liste der wesent-
lichen Aspekte, die in Ihrem Alltag fur Erleichterung sorgen kénnen und lhre
Lebensqualitat verbessern sollen:

Notfallplan und Notfallausweis:

Jeder Patient mit HAE sollte einen Notfallausweis bei sich tragen, der Infor-
mationen Uber die Erkrankung und die notwendigen MalBnahmen im Notfall
enthalt. Ein individueller Notfallplan sollte erstellt werden, der beschreibt,
was bei den ersten Anzeichen eines Angio6dems zu tun ist@.



Familienangehdrige sollten ebenfalls tGber die Erkrankung und die notwen-
digen MalBnahmen informiert werden @.

Medikamentenmanagement:

Notfallmedikamente sollten immer zu Hause und auf Reisen verfligbar sein. Es
wird empfohlen, Medikamente fiir mindestens zwei Attacken vorratig zu halten®.
Alle Patienten sollten mit Medikamenten zur Bedarfstherapie ausgestat-
tet sein und diese idealerweise selbst anwenden kénnen. Die frihzeitige
Gabe der Bedarfsmedikation begunstigt, dass die Schwellung sich in einem
frihen Stadium zurlckbildet@.

Ausléser vermeiden:

Ostrogene (orale Verhiitungsmittel, Hormonersatztherapie) und ACE-
Hemmer kénnen die Haufigkeit und Schwere von Attacken erhéhen und
sollten vermieden werden.

FUr Sartane gibt es widerspruchliche Angaben, weshalb diese ebenfalls
gemieden werden sollten @.

Behandlung von Attacken:

Jede Attacke, die die oberen Atemwege betrifft oder potenziell betreffen
kann, muss behandelt werden ®),

Attacken sollten so frih wie moglich behandelt werden®.

Die Bedarfstherapie sollte rechtzeitig erfolgen, da sie die Schwere und Dauer
der Attacke effektiver reduziert®.

Patienten mit einem Angioédem des Rachens oder Kehlkopfs sind immer
ein Notfall und missen unverziglich im Krankenhaus Uberwacht werden®.

Langzeitprophylaxe (LTP):

Patienten sollen Uber die Méglichkeit einer Langzeitprophylaxe Bescheid
wissen @,

Ziele der LTP sind die vollstandige Kontrolle der Erkrankung und die Norma-
lisierung des Lebens der Patienten ®.

Die Wahl der LTP sollte durch eine gemeinsame Entscheidungsfindung



zwischen Arzt und Patient erfolgen ©.

Die Patienten sollten regelmaRig auf Krankheitsaktivitat, Auswirkungen
und Kontrolle hin Gberwacht werden, um die Behandlung und Ergebnisse
zu optimieren®.

Kurzzeitprophylaxe:

Eine Kurzzeitprophylaxe sollte vor medizinischen, chirurgischen oder zahn-
arztlichen Eingriffen auch dann in Erwagung gezogen werden, wenn eine
Langzeitprophylaxe gegeben wird 5,

Schule und Beruf:

Schulpersonal sollte Uber die Erkrankung informiert werden, damit es im
Notfall richtig reagieren kann .

HAE kann zu Einschrankungen im Berufsleben flhren, die bei der Therapie
berucksichtigt werden muissen @,

Patientenunterstiitzung und -beteiligung:

Patientenorganisationen und Selbsthilfegruppen bieten Unterstitzung an
far Betroffene, Angehdrige und Familienmitglieder ©.

HAE-Patienten sollten von Spezialisten mit HAE-spezifischem Wissen behan-
deltwerden®. Esistratsam, die langjahrigen Erfahrungen von HAE-Behand-
lungszentren zu nutzen®.

Es ist wichtig, dass Patienten sich aktiv an der Therapieplanung beteiligen®.
Validierte Fragebdgen wie der Angioedema Quality of Life Questionnaire
(AE-QoL)und der Angioedema Control Test (AECT) kdnnen helfen, die Lebens-
qualitat und Krankheitskontrolle zu bewerten und die Therapie entspre-
chend anzupassen. Die Ergebnisse sollten im Arztgesprach mit den zuvor
formulierten Zielen des Patienten verglichen werden ©.



Umgang mit Stress:

Stress kann ein Ausldser fur HAE-Attacken sein™. Es ist wichtig, einen gesun-
den Umgang mit Stress zu erlernen.

Reisen:

Bei Reisen sollten ausreichend Notfallmedikamente (im Flugzeug alle Medi-
kamente im Handgepack mit Zollbescheinigung und z.B. Spritzenpass) mitge-
fuhrt werden und das nachstgelegene Krankenhaus Uber die Erkrankung
informiert sein @. Nicht in jedem Land sind alle Medikamente verfugbar.
Eine weiterflUhrende Broschure ist unter www.schwellungen.de/infoma-
terialen verfigbar. Behandlungszentren vieler Lander finden Sie auch auf
www.haei.org. Dort brauchen Sie nur auf die jeweilige Flagge zu klicken und
erhalten Informationen zum betreffenden Land.



Kopiervorlage:

Nehmen Sie sich vor dem Arzttermin etwas Zeit, um Uber lhre persénlichen Erfah-
rungen mit HAE sowie Behandlungsziele nachzudenken und Uberlegen Sie, welche
Fragen Sie Ihren Arzten stellen méchten. Schildern Sie dann Ihre Situation offen
und ehrlich und notieren Sie die Antworten in Stichpunkten. Hier sind einige
Vorschlage fur Fragen:

Konnen Sie mir mehr (ber die genaue Ursache meiner HAE-Erkrankung erkléiren?
Wie kann ich die Anzeichen einer bevorstehenden Attacke besser erkennen?

Gibt es neue Entwicklungen in der HAE-Forschung und Behandlung?

Welche Behandlungsoptionen gibt es fiir meine spezielle Form von HAE?

Welche Vor- und Nachteile haben die verschiedenen Bedarfsmedikamente?

Ist eine Langzeitprophylaxe fiir mich sinnvoll?

Welche Optionen fiir die Langzeitprophylaxe stehen mir zur Verfiigung?

Wie kann ich die Medikamente am besten selbst verabreichen?

Was soll ich tun, wenn die Medikamente nicht wirken oder Nebenwirkungen auftreten?
Wie oft sollte ich zur Kontrolle kommen?

Wie kann ich Stress besser managen, um Attacken zu vermeiden?

Welche Untersttitzungsangebote gibt es fiir HAE-Patienten?

Wie kann ich mit den psychischen Belastungen der Erkrankung umgehen?

Gibt es Moglichkeiten, meinen Alltag trotz HAE so normal wie moglich zu gestalten?
Kann ich trotz HAE sportlich aktiv sein und reisen?

Wie gehe ich mit HAE im Arbeits- oder Schulumfeld um?



Sammeln Sie alle relevanten Informationen Utber lhre Krankheitsgeschichte,
inklusive Attackenhaufigkeit, -schwere und -dauer und halten Sie lhre bisheri-
gen Erfahrungen mit Behandlungen fest, sowohl mit der Bedarfstherapie als
auch der Langzeitprophylaxe.

Wenn Sie einen Notfallplan haben, Gberprifen Sie, ob dieser noch aktuell ist
und ob Sie etwas hinzufiigen oder anpassen maéchten. Uberpriifen Sie gleich
nach dem Arztgesprach, ob Sie zusatzliche Informationen bendtigen.

Patientenorganisationen:

Sie profitieren insbesondere von Selbsthilfegruppen und Patientenorganisa-
tionen, die neben Informationsmaterialien auch Austauschmaéglichkeiten mit
anderen Betroffenen bieten. Bekannte Anlaufstellen sind fur Deutschland
die HAE-Vereinigung e.V. (siehe auch www.hae-online.de ), fiir Osterreich die
Osterreichische Selbsthilfegruppe fiir hereditéres Angiodem (HAE - Austria,
siehe auch www.hae-austria.at), und fur die Schweiz die Schweizer HAE-Verei-
nigung (unter www.hae-vereinigung.ch ).

Spezialisierte HAE-Zentren, die an Universitatskliniken oder spezialisierten
Allergiezentren angesiedelt sind, sind eine wertvolle Ressource fir Sie und
Ihre behandelnden Arzte. Sie erméglichen den Zugang zu modernsten Thera-
pieoptionen und klinischen Studien. Eine Liste dieser Zentren finden Sie in auf
den Internetseiten obengenannter Anlaufstellen oder auf der Seite des inter-
nationalen HAE-Netzwerks unter https://haei.org.

Fachgesellschaften:
Deutsche Gesellschaft fur Angioddeme (DGA), Vorsitzender: Prof. Dr. Konrad

Bork, Hautklinik, Universitatsmedizin Mainz. E-Mail: konrad.bork@unime-
dizin-mainz.de. Web: www.angioedema.de



Weitere Informationsquellen:

Deutschsprachige Webseite der Deutschen Gesellschaft fir Angioddeme
(DGA): www.hae-notfall.de. Hier finden sich Hinweise Uber das Verhalten
in Notfallsituationen.

Webseiten der anbietenden pharmazeutischen Firmen: Hier finden sich Online-
Materialien zur Schulung der Selbstadministration von Medikamenten.



Hier sind drei Entspannungs- und Atemubungen fir den Soforteinsatz:

Diese Technik hilft, das Nervensystem zu beruhigen und Stress abzubauen.
So geht's:
Setzen Sie sich bequem hin, schlieBen Sie die Augen und atmen Sie einmal
tief durch.
Einatmen: Atmen Sie 4 Sekunden lang tief durch die Nase ein.
Anhalten: Halten Sie den Atem fiir 7 Sekunden an.
Ausatmen: Atmen Sie fur 8 Sekunden langsam und vollstandig durch den
Mund aus.
Wiederholen Sie diesen Zyklus 4-mal.

Bei dieser Ubung werden einzelne Muskelgruppen bewusst angespannt und
entspannt, um Stress abzubauen. So geht's:

Hande & Arme: Machen Sie Fauste, spannen Sie die Unterarme an, halten Sie
5 Sekunden - dann lockerlassen.

Schultern: Ziehen Sie die Schultern nach oben, halten Sie 5 Sekunden - dann
loslassen.

Gesicht: Kneifen Sie die Augen zu und pressen Sie die Lippen zusammen,
halten Sie 5 Sekunden - dann entspannen.

Bauch & Rucken: Spannen Sie die Bauchmuskeln an, halten Sie 5 Sekunden -
dann loslassen.

Beine & FuRe: Dricken Sie die Fuf3e fest in den Boden, halten Sie 5 Sekunden -
dann entspannen.

Diese Ubung hilft, den Geist zu beruhigen und ins Hier und Jetzt zu bringen.

So geht's:
5 Dinge sehen: Schauen Sie sich um und nennen Sie 5 Dinge, die Sie sehen.
4 Dinge fUhlen: Bertihren Sie 4 Dinge (z. B. Kleidung, Tisch, Boden) und spuren
Sie die Textur.
3 Dinge horen: Konzentrieren Sie sich auf 3 Gerdusche um Sie herum.
2 Dinge riechen: Nehmen Sie bewusst 2 Gerliche wahr (z. B. Kaffee, Parfiim, Luft).
1 Ding schmecken: Achten Sie auf den Geschmack in lhrem Mund oder
nehmen Sie einen kleinen Schluck Wasser.
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