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HAE,

Mehr Wissen,

mehr Verstandnis

Wer HAE hat, weiss es oft nicht. Und wer mit Betroffenen zu tun hat,
kann haufig nur schwer einschatzen, wie ein Leben mit HAE aussieht.
Diese Broschure soll dabei helfen, mehr Verstandnis fur die seltene
Krankheit und ihre Betroffenen zu entwickeln. Sie soll zeigen, worauf
zu achten, aber auch wie ein Alltag mit dem Gendefekt zu bewalti-
gen ist. Und zuletzt geht es auch darum, Mut zu machen: Mittlerweile
kénnen die meisten Betroffenen trotz HAE ein gutes Leben fUhren.

«Dank der Medikamente ist mein

HAE in den Hintergrund geriickt.»

Helene Saam, Prasidentin der HAE-Vereinigung und HAE-Betroffene

Was

ist HAE?

HAE steht fUr Hereditdres Angioddem und ist eine seltene und daher
relativ unbekannte Krankheit, bei der eine Veranderung im Erbgut
vorliegt, ein sogenannter Gendefekt. Bei diesem Gendefekt ist in den
meisten Fallen das Gen fir ein bestimmtes Protein mit dem Namen
«Cl-Esterase-Inhibitor», kurz Cl-Inhibitor, defekt.

Normalerweise reguliert der Cl-Inhibitor die kérpereigene Produktion
von Bradykinin - ein Hormon, das eine wichtige Rolle bei der Erweite-
rung und Durchlassigkeit der Blutgefasse spielt.

Funktioniert der Cl-Inhibitor nicht richtig oder wird nicht in ausrei-
chender Menge hergestellt, kann es unter gewissen Umstanden

zu einem Uberschuss des Hormons Bradykinin kommen. Bei einer
HAE-Attacke geschieht genau das. Der Bradykinin-Uberschuss
fUhrt dazu, dass aus den kleinen Blutgefassen grdssere Mengen
FlUssigkeit in das umgebende Gewebe gelangen. Eine Schwellung
entsteht - Fachleute sprechen von einem Odem -, die fast immer
schmerzhaft ist, die Bewegung einschranken kann und je nach
Korperpartie auch lebensbedrohlich sein kann.

HAE kommt bei Frauen und Mannern gleich haufig beziehungsweise
selten vor. Nur etwa eine von 50 000 Personen ist von HAE betroffen.
In der Schweiz leben insgesamt etwa 160 Menschen, bei denen HAE
nachgewiesen wurde. Wahrscheinlich gibt es aber noch mehr Betrof-
fene, denn viele Menschen wissen gar nicht, dass sie HAE haben.

Dank der Fortschritte der Medizin haben die Betroffenen heute viele
Méglichkeiten, um die Krankheit weitgehend in den Griff zu bekommen.



AUSWIRKUNGEN AUF DEN ALLTAG

Was passiert bej Einschrankungen: Korperliche
einer HAE-Attacke? und psychische Belastung

Normalerweise entwickelt sich die Schwellung wahrend einer HAE- Die schmerzhafte Schwellung kann sowohl kérperlich als auch psy-
Attacke langsam Uber mehrere Stunden und geht haufig mit Schmerzen chisch belasten. Einerseits sind HAE-Betroffene unter Umstanden
einher. Wahrend der ersten 12 bis 36 Stunden nimmt die Schwellung tagelang nicht arbeitsfahig, andererseits stossen sie nicht immer auf
an Intensitat zu und kann mit zunehmendem Druckgefthl oder Schmer- Verstandnis fur ihr Gberraschendes Fehlen. Auch sind Angst und
zen verbunden sein. Nach zwei bis funf Tagen klingt sie allmahlich Ungewissheit standige Begleiter: Wann kommt die nachste Attacke,
wieder ab. In manchen Fallen kann eine Attacke jedoch auch plétz- an welcher Kérperstelle oder in welcher Situation? Gleichzeitig
lich einsetzen und mit starken Schmerzen beginnen. muUssen die Betroffenen gut organisiert sein, wissen, wo ihre Medika-
mente sind und wo sie Hilfe bekommen kénnen. Denn jederzeit
Schwillt bei einer Attacke die Haut an, geschieht das meistens kénnen dussere EinflUsse, Anstrengungen oder Emotionen eine
an Handen und Fussen, im Gesicht oder im Genitalbereich. Die Attacke ausldsen.

Schmerzen kdnnen normale Aktivitaten unméglich machen.

-
Bei Magen-Darm-Attacken kénnen Schmerzen, Krampfe, Erbrechen I

und Durchfall auftreten. Da diese Symptome haufig auch bei anderen

Erkrankungen vorkommen, erhalten HAE-Patientinnen und -Patienten,

die an Magen-Darm-Attacken leiden, oft eine falsche Diagnose.

Am gefahrlichsten sind Attacken, die mit Schwellungen im Rachen-
raum einhergehen, der Nase oder der Zunge. Hier kbnnen sie

die Atemwege derart verengen, dass im Extremfall Lebensgefahr
besteht. Wer Odeme an diesen Stellen hat, sollte darum sofort
arztliche Hilfe aufsuchen. Wo, wie stark, wie lange und wie haufig
HAE-Attacken auftreten, ist sehr unterschiedlich und unvorher-
sehbar. Ebenso die Anzahl der HAE-Attacken: Schatzungsweise

30 Prozent der Betroffenen leiden an mehr als 12 Attacken

pro Jahr und weitere 30 Prozent haben nur manchmal Symptome.

«Immer diese Ung_jewissheit:

Wann kommt die ndchste Attacke?»

Mischa Bruhlmeier, HAE-Betroffener



Trigger/Ausloser

Auch wenn die meisten HAE-Attacken ohne ersichtlichen Grund
auftreten, gibt es Faktoren, welche eine Schwellung provozieren
kénnen. Welche das sind, ist sehr individuell.

HAE-Betroffene geben zum Beispiel an, Operationen, Angstzustande
oder Erkrankungen wie Erkaltung oder Grippe hatten bei ihnen
Attacken ausgeldst. Auch Insektenstiche und bestimmte Nahrungs-
mittel werden als Ausldser genannt. Prellungen, Unfélle und zum
Beispiel zahnarztliche Behandlungen kénnen ebenfalls Attacken
provozieren. Genauso wie starke Emotionen - selbst positive

wie Freude oder Aufregung.

Bei einigen Betroffenen kam es nach Tatigkeiten wie langerem
Schreiben, Hdmmern, Sport oder anderen kdrperlichen Anstrengungen
zu Schwellungen an den Handen.

Bei Frauen scheint zudem die Monatsblutung einen deutlichen
Einfluss auf die Haufigkeit und die Starke der Attacken zu haben.
Die Einnahme der Antibabypille und eine Hormonersatztherapie
scheinen ebenfalls zu haufigeren und starkeren Attacken zu flGhren.
Frauen, welche via «Pille» verh(ten, sollten daher auf jeden Fall
ihren Arzt fragen, bevor sie ihre VerhUtungsmethode dndern.

Emotionaler Stress - sowohl positiver als auch negativer - kann
ein typischer Ausldser einer HAE-Attacke sein. Vielleicht ist in
Stresssituationen eine Anpassung lhrer Behandlung notwendig.
Besprechen Sie dies mit lhrer Arztin oder lhrem Arzt.

Tipps & Infos

Fragen zu moglichen Ausldsern oder
zur Behandlung: Suchen Sie das Gesprach
mit Ihrem Arzt oder Ihrer Arztin.

«Ich muss schauen, dass es mir gut geht -

. 1

dann habe ich weniger Attacken.»

Jennifer Wyss, HAE-Betroffene

Behandlung

Es gibt derzeit keine Heilung fir Menschen, die an HAE leiden, und
auch keine Therapie, um Attacken vollstandig zu verhindern. Mit
Medikamenten zur Akuttherapie, Kurzzeit- oder Langzeitprophylaxe
kann heutzutage in den meisten Fallen eine relativ gute Krank-
heitskontrolle erreicht werden. Betroffene haben so die Aussicht auf
eine gute Lebensqualitat mit wenig Einschrankungen. Eine Konsulta-
tion bei der Arztin oder dem Arzt beziehungsweise bei einer Fach-
person fUr HAE ist dazu unerlasslich.

Die Akuttherapie hat zum Ziel, eine bereits eingetretene Attacke
moglichst unter Kontrolle zu halten. Dazu wird ein Cl-Inhibitor-
Konzentrat intravends gespritzt. So klingt die Schwellung schneller
wieder ab.

Die Kurzzeitprophylaxe soll helfen, Attacken und damit verbundene
Schwellungen von vornherein zu verhindern. Wenn Betroffene
einem erhohten Risiko ausgesetzt sind, etwa vor einer Operation,
kann das Medikament flr einen kurzen Zeitraum regelmaéassig
verabreicht werden.

Bei der Langzeitprophylaxe ist das Ziel, langfristig Attacken zu
verhindern. Das Medikament wird regelmassig vor allem jenen
Betroffenen verabreicht, die unter haufigen Attacken leiden und
dadurch in ihrer Lebensqualitat eingeschrankt sind.



«HAE ist fiir mich Freund y
und Feind zugleich.» "[

Jennifer Wyss, HAE-Betroffene

Sehen Sie sich das ausfiihrliche Video-

Interview mit Jennifer Wyss auf der Website

~ der Schweizer HAE-Vereinigung an.
i |

i

=-vereinigung.ch

i

Jennifer Wyss:
Oft missverstanden, jetzt zufrieden

Seit wann weisst du von deinem HAE?
Und wie hast du es herausgefunden?
Seit ich denken kann - mein Vater hat
es auch. Es war also klar, dass Abkla-
rungen notig waren. Bis zu meinem
25. Lebensjahr hatte ich keine Symp-
tome. Doch dann erlebte ich einen Uber-
fall auf das Juweliergeschéft, in dem
ich arbeitete. Kurz danach brach mein
HAE aus - und seitdem habe ich es
besonders stark.

Wie dussert sich das HAE bei dir?

Ich habe Schwellungen im Bauch, im
Magen-Darm-Trakt, aber auch im
Kopf. Der Druck steigt stetig an, ich
bekomme unertragliche Kopfschmer-
zen, teilweise auch Sprachstérungen.
Lange haben wir das nicht dem HAE
zugeordnet und ich habe auch versucht,
es schonzureden. Seitdem klar ist,
dass die Kopfschmerzen auch vom HAE
sind, weiss ich, dass ich ohne Medika-

mente nicht mehr durchs Leben komme.

Mit welchem Wort/Begriff/Objekt
wiirdest du HAE beschreiben und
warum?

HAE ist fGr mich Freund und Feind
zugleich. Einerseits sind die Attacken
unangenehm. Sie sind schmerzhaft,
[dhmen dich und du fuhlst dich nicht
gut. Andererseits bremst mich das HAE
in gewissen Stresssituationen - und
das ist gut so. Es entschleunigt und
zwingt einen, auf den eigenen Korper
zu héren.

Was fiir eine Art von Medikament
nimmst du?

Ein prophylaktisches oder praventives.
Normalerweise habe ich so keine Atta-
cken, aber es gibt doch hin und wieder
Durchbruiche. Es fihlt sich aber mittler-
weile wie normale Bauchschmerzen an
und die hat man ja zwischendurch auch.
Jetzt geht es mir wirklich gut.

Mit wem sprichst du liber

deine Erkrankung?

Ich sage es immer von Anfang an.
Ich schaue, dass die Menschen, die
ich am meisten sehe oder die mit
mir unterwegs sind, gut informiere
fur den Fall, dass mal etwas ist.

Wo und wann fiihltest du dich in
deiner Freizeit eingeschrankt?

Vor allem im Sport. Mein Hobby ist
das Apnoe-Tauchen. Dabei taucht man
ohne Sauerstoffflasche und es gibt
grosse Druckveranderungen. Wenn du
40 Meter in die Tiefe tauchst, wird
deine Lunge komprimiert. Im Korper
passiert etwas. Ich wusste immer:

Am nachsten Tag wird es mir schlecht
gehen. Das habe ich aber in Kauf
genommen. Inzwischen kann ich

2 Wochen tauchen und habe gar nichts.

Welche weiteren Trigger haben

bei dir Attacken ausgelost?

Immer wieder die Kleidung. Und das
habe ich sehr lange nicht registriert.
Ich trug standig enge Jeans oder
T-Shirts, bei der Arbeit oder wenn ich
wegging. Heute achte ich darauf,
dass ich nicht mehr zu enge Sachen
trage und weite Kleidung dabei habe.

Du wurdest oft missverstanden

und deine Leiden fehlgedeutet -

wie gingst du damit um?

Das war immer schwierig. Vor ein paar
Jahren landete ich mit Bauchschmerzen
im Spital. Ich splrte, dass es nicht
das HAE ist. Trotzdem schob man es
3 Monate auf HAE, weil man auf dem
Ultraschallbild vorerst nichts fand. Ich
musste mich stark einsetzen, dass

man nochmals hinsah. Und dann sah
man, dass ich einen Tumor im Bauch
habe. Das hat mich gelehrt, dass ich flr
mich einstehen muss. HAE hat mich
generell im Leben vorwartsgebracht
und daflr bin ich auch dankbar.

n



VERERBUNG

So kann sich HAE In
der Familie vererben

«Hereditar» bedeutet erblich. Wer diesen Gendefekt hat, kann ihn
also weitervererben. Drei Viertel aller Betroffenen haben HAE von
einem Elternteil geerbt, bei einem Viertel der Betroffenen ist der
Gendefekt durch eine zufallige Mutation neu entstanden. Aber auch
in diesem Fall kann er an die Nachkommen weitervererbt werden.
Wenn ein Elternteil HAE hat, besteht flr das Kind ein 50-prozentiges
Risiko, dass es HAE erbt.

X

Was tun, wenn HAE In
der Familie vorkommt?

Tritt HAE in einer Familie auf, ist es fur alle Familienmitglieder
wichtig, die eigene Arztin oder den eigenen Arzt zu informieren.
Denn HAE ist so selten, dass medizinisches Personal bei Unter-
suchungen oft nicht daran denkt und bei den typischen HAE-
Anzeichen stattdessen eine haufiger auftretende Krankheit,
wie zum Beispiel eine Allergie, vermuten - insbesondere, weil
auch dort Schwellungen auftreten kénnen.

i

._:':
-

Viele Betroffene berichten, dass HAE bei ihnen jahrelang nicht
erkannt wurde. Daflr mussten manche die unterschiedlichsten
Behandlungen Uber sich ergehen lassen - bis hin zu unnoétigen
Blinddarm- oder Gallenoperationen.

Zwar ist bekannt, dass HAE vererbt werden kann und es darum
gehauft innerhalb von Familien vorkommt, dennoch werden e
die Familienmitglieder von HAE-Betroffenen nur selten getestet.

Dies, obwohl ein Bluttest dabei helfen wlrde, HAE leichter ((Bel mir waren dle Hande und Fusse

zu diagnostizieren, Fehlbehandlungen zu verhindern und eine
HAE-Therapie einzuleiten. Stal‘k betl‘Offel‘l.»

Ernst Greber, HAE-Betroffener

12 13



Ernst Greber, HAE-Betroffener

hae-vereinigung.ch

Sehen Sie sich das ausfiihrliche Video-

Interview mit Ernst Greber auf der Website

der Schweizer HAE-Vereinigung an.

Ernst Greber:
30 Jahre keine Attacke

Seit wann weisst du von deinem HAE?
Und wie hast du es herausgefunden?
Bei mir ist HAE 1974 das erste Mal
aufgetreten. Wir wussten, dass es da
eine Krankheit gibt, aber nicht, was

es ist. Meine Mutter hatte sehr starke
HAE-Attacken, ich eher harmlose.

Wir waren regelmdssig im Spital, um
Blutproben abzugeben. Irgendwann
war dann klar: Das nennt sich HAE.

Wie dussert sich das HAE bei dir?

Ich habe immer wieder Schwellungen.
Vor allem an den Handen, an Flssen
und im Genital-Bereich. Meine Mutter
hingegen hatte es oft im Halsbereich.
Rlckblickend wissen wir: Zwei meiner
Onkel sind an HAE gestorben, weil

sie aufgrund einer Schwellung am Hals
erstickten. Damals konnte man sich
das noch nicht erklaren.

Was sind die Ausléser bei dir?

Bei mir trat HAE hauptsachlich auf,
wenn ich Freude hatte. Ich habe zum
Beispiel oft meine Hande versteckt,
wenn wir in die Ferien fuhren. Hatte
meine Frau meine geschwollenen
Hande gesehen, ware sie wohl nicht
mit mir verreist. Meist ging es auf
dem Weg zum Flughafen los.

Inwiefern storten dich die 6deme?

Mit den Schwellungen an den H&nden
konnte ich mich immer gut arrangieren.
Sie schwollen zwar beinahe zu Baren-
tatzen an, aber es behinderte mich nicht
gross. An den FUssen ist es mUhsamer,
du kannst dann nicht mehr abrollen und
kommest in keinen Schuh mehr rein.

Wie wiirdest du HAE beschreiben?
Als unberechenbar: Man weiss nie,
wann es kommt und wieso es kommt.

Was belastet dich am meisten?
Ich hatte das Gllck, dass ich dank der
Medikamente 30 Jahre lang keine

Attacke mehr hatte. Vor 4 Jahren setzte
ich das Medikament sogar ab, da meine
Blutwerte gut waren. Nun hatte ich aber
im letzten Jahr vier Attacken.

Und das damalige Medikament gibt es
nicht mehr. Seit Neuestem habe ich

ein Mittel, das ich mir in den Bauch sprit-
zen kann, falls eine Attacke auftritt.

Wie gehst du mit der Ungewissheit um?
Es kann schon eine psychische Belas-
tung sein. Man muss viele Faktoren
berlcksichtigen, sobald man aus dem
Haus geht. Werde ich schwitzen?

Mich anstrengen? Auch ungewohntes
Essen kann eine Attacke provozieren.
Aber wir wissen ja auch, dass wir ent-
gegenwirken kénnen. Mich beruhigt das.

Inwiefern hat dich HAE eingeschrankt?
Ich habe mich nie eingeschrankt
gefluhlt. Ich habe alles gemacht, was
mein Kérper zuliess, habe Fussball
gespielt, bin Ski gefahren und gereist.
Auch beim Arbeiten hat es mich nie
beeintrachtigt. Einzig die Unsicherheit
war zeitweise belastend.

Was moéchtest du anderen Betroffenen
mitgeben?

Ich wlrde ihnen raten, sich Informationen
zu holen und auch lhre Hauséarztin

oder lhren Hausarzt zu bitten, sich zu
informieren. Sie sollten aktiv werden,
sich damit auseinandersetzen, kénnen
sich aber auch an die HAE-Vereinigung
wenden.

Hatte dein Umfeld stets Verstiandnis?
Ich bin nie auf Unverstandnis gestossen.
Das hat wohl aber auch damit zu tun,
dass ich maximal sieben bis acht Atta-
cken im Jahr hatte. In der Lehre hiess

es ein paar Mal: Jetzt ist der schon wieder
krank. Aber sonst war da immer viel
Akzeptanz.
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BESEIm AN SEETUTIN

KOMMUNIKATION

Schwierigkeiten und
Missverstandnisse

HAE ist eine so seltene Erkrankung, dass sie sogar von vielen medizi-
nischen Fachkraften nicht gleich erkannt wird. FUr Laien ist sie nicht
nur unbekannt, sondern auch besonders schwierig zu verstehen.
Kein Wunder, stossen HAE-Betroffene haufig auf Unverstandnis
und Skepsis. Umso wichtiger ist eine klare Kommunikation.

W i

«Man wird schnell abgestempelt.»

Jennifer Wyss, HAE-Betroffene

16

Es hilft, Uber die
Erkrankung zu sprechen

Vielen Betroffenen ist es unangenehm oder peinlich, wenn jemand
aus ihrer Umgebung eine Schwellungsattacke bemerkt. Doch egal
wie unangenehm es ist, der engere Familien- und Freundeskreis
sollte trotzdem darUlber Bescheid wissen. Zumal es doch zu heiklen
oder lebensbedrohlichen Situationen kommen kann.

So informieren Sie
offen und klar:

Erklaren Sie Ihrer Familie und Ihrem engeren Freundeskreis, was HAE
ist: eine seltene, genetisch bedingte Erkrankung, die vererbt werden
kann. Die Schwellungen, so schmerzhaft sie auch sind, verschwinden
wieder. Dennoch kdnnen sie den Alltag erheblich beeintrachtigen
und in bestimmten Situationen sogar lebensbedrohlich sein. Erzahlen
Sie, wie Sie sich bei Schwellungsattacken fUhlen und erldutern Sie,
wodurch die Attacken ausgeldst werden kénnen. Gerade bei Schwel-
lungsattacken im Mund- und Rachenraum ist es wichtig, dass die
Menschen in Ihrer Umgebung Bescheid wissen. Solche Attacken kdnnen
lebensbedrohlich werden, sind aber mit den richtigen Medika-
menten gut in den Griff zu bekommen. Wenn alle wissen, was los ist,
kdnnen sie Ihnen gezielt und sicher helfen.

Sie mUssen sich aber nicht verpflichtet fhlen, allen Menschen in lhrer
Umgebung von lhrer Erkrankung zu erzahlen. Nur wenn Sie bemer-
ken, dass Sie gerade eine Attacke bekommen, kann dies hilfreich oder
sogar notwendig sein. In solchen Situationen sollten Sie nur erwéah-
nen, dass Sie jetzt eine Attacke lhrer Krankheit bekommen und dass
es noétig ist, ein Medikament zu nehmen.. Alles andere kann warten.

Wenn andere Familienmitglieder auch HAE haben - was nicht
unwahrscheinlich ist - sollten Sie sich untereinander austauschen.
Jeder erlebt HAE anders und ein Erfahrungsaustausch kann

allen weiterhelfen.

17
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(_«Ich dachte mir:

Entweder nehmt ihr mich

mit HAE oder nicht.»

Mischa Brihlmeier, HAE-Betroffener

hae-vereinigung.ch

Sehen Sie sich das ausfiihrliche Video-
Interview mit Mischa Brihimeier auf der

Website der Schweizer HAE-Vereinigung an.

Seit wann weisst du von deinem HAE?
Und wie hast du es herausgefunden?
Schon meine Grossmutter hatte HAE,
auch meine Tante. Darum haben wir
damit gerechnet, dass es auch bei mir
der Fall sein kénnte. Ich kann mich an
ein Erlebnis erinnern: Als Zweijahriger
habe ich trotz Warnung die Herdplatte
angefasst. Darauf schwoll die Handflache
wegen der Verbrennung an - und der
Handrlcken aufgrund des HAE. Spater
brachte dann ein Bluttest die Gewissheit.

Wie war das fiir dich?

Schon als Kind merkte ich, dass in
meinem Korper etwas anders ist als
bei anderen. Irgendwie wurde HAE
dann zu meinem standigen Begleiter.

Wie dussert sich das HAE bei dir?

Mit Schwellungen an den Handen,
spater auch im Bauchbereich, an den
Flssen, zum Beispiel beim Sport, aber
auch beim Arbeiten. Ich wirde zwi-
schen storenden und schmerzhaften
Schwellungen unterscheiden: An den
Handen oder FUssen ist es bei mir vor
allem ein Spannen, Beissen, Jucken.
Der Bauch hingegen schwillt an wie ein
Wasserballon und es kommt zu haufi-
gem Erbrechen. Die Schwellungen im
Rlcken flahlen sich wie Messerstiche
an: Ich kann dann weder sitzen noch
stehen, sondern liege in Embryo-Stel-
lung im Bett.

In welchen Zeitabstinden traten

die Attacken auf?

Bei mir hat sich das entwickelt. Zeitweise
hatte ich eine Attacke pro Woche

und fiel oft auch ein bis zwei Tage bei
der Arbeit aus. Zum Gluck hat sich
das positiv verandert: Es traten immer
weniger Attacken auf und mittler-
weile sogar praktisch gar keine mehr.
Einerseits weil sich mein Koérper
entwickelt hat, aber natlrlich auch
wegen der Medikamente.

Mischa Briihimeier:
Aktiv trotz Einschrankungen

Wie kriegst du HAE und Sport

unter einen Hut?

Es gab Phasen, in denen ich sorgfaltig
vorausplanen musste. Bei langen
Wanderungen habe ich zum Beispiel
immer vier Paar Socken eingepackt,

um Schweiss und Reibung zu minimieren
und so eine HAE-Attacke an meinen
Flssen zu verhindern.

Welche Bewaltigungsstrategien
helfen dir?

Es ist schwierig, Tipps zu geben, weil
HAE fUr jede Person anders ist. Grund-
satzlich wirde ich mich auf Unvertrag-
lichkeiten testen lassen und Uberprifen,
ob bestimmte Ole oder Putzmittel
HAE-Attacken auslésen. Auch das
Mentale ist entscheidend: Betroffene
haben viele Attacken aufgrund von
Geflhlsregungen, zum Beispiel bei
Ubermassigem Stress, aber auch bei
Ubermassiger Freude. Kann man sich
mental auf solche Situationen einstellen
und vorbereiten, lasst sich das Risiko
einer Attacke vermindern.

Welche Erfahrungen hast du mit
Arbeitgebern in Zusammenhang

mit HAE gemacht?

Ich habe stets schon beim Vorstellungs-
gesprach erwahnt, dass ich HAE habe
und kommuniziert, welche Risiken das
fur den Arbeitgeber mitbringt. Ich
wollte dabei sowohl informieren als auch
transparent sein. Und dachte mir:
Entweder nehmt ihr mich mit HAE oder
nicht. Das hat mich weit gebracht.

Alle konnten Verstandnis aufbringen
und ich hatte nie Probleme in der
Arbeitswelt. Bei meinem Bruder war das
Gegenteil der Fall. Anfangs erwahnte

er es nicht, weil er sich ein Stlick weit
daflr schamte. Dann hatte er aber
Fehltage und niemand wusste warum.
Er verlor so Jobs, bekam aber auch
Stellen nicht, wenn er im Bewerbungs-
gesprach offen vom HAE redete.
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Wie wird HAE festgestellt”

20

Bei einem Verdacht auf HAE wird der Arzt oder die Arztin die
betroffene Person wahrscheinlich erst einmal kérperlich untersuchen
und ihr Fragen stellen: Was passiert bei Inren Schwellungsattacken?
Wann treten die Attacken auf?

Typische Anzeichen fiir HAE kdénnen sein:

— wiederholte Schwellungsattacken, die mehr als 24 Stunden
anhalten und nicht stark jucken (Juckreiz weist meist auf
eine Allergie hin.)

— immer wieder auftretende anfallsartige Bauchschmerzen,
die mehr als sechs Stunden dauern und keine klare
Ursache haben

— Schwellungsattacken im Hals

Die betroffene Person wird wahrscheinlich auch gefragt, ob HAE in
ihrer Familie bekannt ist.

Die meisten Betroffenen sind erleichtert, wenn sie Gewissheit haben,
dass ihre Schwellungsattacken durch HAE verursacht werden, weil
sie oft viele Jahre der Ungewissheit und erfolglose Therapien hinter
sich haben. Andererseits tauchen dann viele neue Fragen auf: Was
fur Behandlungsméglichkeiten gibt es? Wie kann ich im Privat- und
Berufsleben am besten mit HAE umgehen? Was kann man tun, wenn
die eigenen Kinder HAE geerbt haben?

«In der Schule hless es oft:

v B T .

Warum fehlit der |mmer‘-'»

Mischa Brihlmeier, HAE-Betroffener l

Verschiedene Typen von HAE

Es gibt zwei vorherrschende Typen von HAE. Beim Typ | (80-85%
aller Falle) produziert der Kérper zu wenig Cl-Inhibitor. Beim Typ Il
(15% aller Falle) ist genug Cl-Inhibitor vorhanden, aber er funktioniert

nicht richtig. Sehr selten wird HAE durch Defekte in anderen Genen
als dem Ci-Inhibitor verursacht. Diese Formen werden unter dem
Sammelbegriff «<HAE mit normalem Cl-Inhibitor» zusammengefasst.
Das kommt daher, dass der Cl-Inhibitor hier diagnostisch unauffallig
ist. Durch Labortests lasst sich ermitteln, welcher HAE-Typ vorliegt.
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Hat mein Kind HAE”

22

Ist man selbst von HAE betroffen, ist es gut moglich, dass auch das
eigene Kind HAE hat. Die ersten Schwellungsattacken kénnen bereits
im Sauglingsalter auftreten. Die meisten Menschen mit HAE hatten
vor dem 20. Lebensjahr ihre erste Attacke. Typische Situationen,

in denen bei Kindern (aber auch bei Erwachsenen) Schwellungsatta-
cken auftreten, sind: Zahnfleischverletzungen (z.B. beim Zahnen,
beim Zahnarzt), andere Verletzungen (Kopf gestossen, Schirfwunde
am Knie etc.), Insektenstiche oder Speisen, die den Mund oder
Magen reizen.

Ebenso wie bei Erwachsenen kénnen Attacken bei Kindern und
Jugendlichen durch positiven oder negativen Stress ausgeldst
werden: beim Kleinkind zum Beispiel durch grosse Entwicklungs-
schritte, Kindergarteneintritt, Geburt eines Geschwisterkindes; bei
grésseren Kindern beispielsweise durch einen Umzug, Schulwechsel,
Arger mit Schulkameraden, Streit der Eltern. Bei Jugendlichen
kommen noch die Hormone dazu: Bei Madchen ist um die Monats-
blutung herum immer besondere Vorsicht geboten. Aber auch
andere Belastungen wie PrUfungsstress oder Liebeskummer kénnen
Attacken auslésen. Grundsatzlich ist es sinnvoll, alle Kinder von
HAE-Betroffenen gleich auf HAE testen zu lassen, um auf mogliche
Attacken gefasst zu sein.

Tipps & Infos

— Erstellen Sie fur alle Informierten — Kinder mit HAE kénnen ganz
eine Liste von Ansprechpartnern normal geimpft werden.
mit Telefonnummern flr Notfalle Sprechen Sie den Impfplan mit
und hinterlegen Sie eine Kopie dem Kinderarzt ab.

des Notfallausweises.
Flr HAE bei Kindern stehen

Geben Sie lhrem Kind beziehungs- mehrere Medikamente zur
weise den Betreuungspersonen Verflgung. Hierzu kann Sie lhr
auf Klassenfahrten oder anderen Arzt oder |hre Arztin beraten.
Ausflligen neben der Telefonliste

ein Notfallmedikament mit.

Was tun, wenn mein
Kind HAE hat?

Hat ein Kind HAE, ist transparente Kommunikation empfohlen,
denn bei Attacken muss dem Kind schnell geholfen werden.

Alle Menschen, die mit der Betreuung des betroffenen Kindes zu
tun haben, sollten Uber das HAE Bescheid wissen: Erzieher, Lehrer,
Trainer beim Sport, aber auch die Freunde (falls sie schon gross
genug sind) und deren Eltern.

Grossere Kinder und Jugendliche sollten ermutigt werden, selbst
offen mit ihrem HAE umzugehen. Oft ist es ihnen unangenehm
oder peinlich, wenn ihre Eltern alles weitererzahlen und sie es
nicht selbst tun kénnen.

Kinderwunsch und
Schwangerschaft

Trotz der Moglichkeit, den Gendefekt weiterzugeben, spricht aus
medizinischer Sicht heutzutage nichts mehr gegen den Kinder-
wunsch von HAE-Betroffenen. Wahrend der Schwangerschaft kann
es jedoch zu spezifischen Komplikationen kommen, die mit HAE
zusammenhéngen, insbesondere durch hormonelle Verdnderungen,
die vermehrt Attacken auslésen kénnen. Mit geeigneten Medika-
menten sind diese jedoch weitgehend kontrollierbar. Wichtig ist,
dass die Entbindungsstation Uber das HAE informiert ist.

23



un Y
Helene Saam, HAE-Betroffen und Prasidentin der HAE-Vereinigung Schweiz
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Sehen Sie sich das ausfiihrliche Video-

Interview mit Helene Saam auf der Website

der Schweizer HAE-Vereinigung an.

hae-vereinigung.ch

Helene Saam:
Der Krankheit ein Gesicht geben

Wo treten bei dir Odeme auf?
Hauptsachlich im Magen-Darm-Bereich.
Das ausserte sich durch Durchfall,
Erbrechen, Bauchschmerzen, Ubelkeit.
Wenn sie nicht behandelt wird, dauert
so eine Attacke ungefahr drei Tage.
Tage, in denen ich weder essen noch
etwas tun konnte, ausser mich in
meinem Zimmer zu verkriechen.

Trotz Diagnose hast du einen langen
Leidensweg hinter dir. Warum?

Nach meiner Diagnose bekam ich zu-
nachst nur eine leichte Medikation.

Sie zeigte kaum Wirkung: Standig hatte
ich eine Schwellung, die sich von einer
Koérperstelle zur nachsten ausbreitete.
Mein Hausarzt fUhrte zahlreiche Unter-
suchungen durch, réntgte, machte Magen-
und Darmspiegelungen, konnte die
Ursache aber nicht finden. Am Ende
warf er mir vor, ich wldrde mir das
alles nur einbilden. Daraufhin entschied
ich mich, einen Spezialisten aufzusu-
chen - denselben Arzt, der bereits meine
Mutter diagnostiziert hatte. Den Termin
musste ich selbst organisieren. Er stellte
schnell fest: eine klare Sache - und ver-
schrieb mir endlich die richtigen Medi-
kamente.

Welche Art von Therapie war das?
Vorerst Akuttherapie. So hatte ich
jedoch woéchentlich Attacken. Also
entschied ich mich, vorbeugend zu
behandeln und gab mir jeden Sonntag
prophylaktisch eine Spritze. So kam
ich auf zirka sechs Attacken im Jahr.
2019 kam ein neues Mittel auf den
Markt, das man sich subkutan, also
unter die Haut, spritzen kann. Damit
bin ich sehr zufrieden, seitdem hatte
ich nur eine Attacke.

Wie prdasent war HAE jeweils fiir dich?
HAE nahm in meinem Leben sehr
verschiedene Phasen ein. Momentan

ist es wieder mehr im Hintergrund,
wahrend der 5 Jahre, in denen ich
intravends therapierte, war es wiederum
sehr prasent.

Welchen Stellenwert nimmt

die Angst ein?

Die Angst ist immer da. Vor Schwellun-
gen im Gesicht fUrchtete ich mich am
meisten. Oft wandert die Schwellung
ja auch. Merkte ich, dass sie Richtung
Hals wanderte, ging ich gleich in den
Notfall. An anderen Stellen findet man
sich mit den Schwellungen viel eher ab.

Wie wiirdest du HAE beschreiben?
HAE ist eine unberechenbare Krankheit,
die aus heiterem Himmel kommen
und sehr einschneidend sein kann,
weil sie gewisse Aktivitaten oder
auch Arbeit verunmoglicht. Darum
ist es wichtig, den Kontakt mit einer
HAE-Fachperson zu suchen und flr
sich selbst die richtige Therapie zu
finden. So ist es moglich, ein gutes
Leben zu fUhren.

Was moéchtest du anderen
HAE-Betroffenen mitgeben?

Ich empfehle, jahrlich einen Besuch bei
einer HAE-Fachperson zu organisieren,
zumal sich die Krankheit Uber die Jahre
verandert. HAE ist nicht heilbar, damit
muss man sich abfinden. Mit einer posi-
tiven Lebenseinstellung ist es aber er-
traglicher. Es hilft auch, seinen Kérper
gut zu kennen: Wann bin ich gestresst?
Wo sind meine Grenzen?

Warum engagierst du dich

in einer Patientenorganisation?

Ein Grund ist mein Hausarzt, der meine
Beschwerden und Beflrchtungen zu
wenig ernst nahm. Das belastete mich.
Und ich wollte, dass andere keinen

so langen Leidensweg durchleben mussen.
HAE ist ja sehr selten, nur etwa 160
Personen in der Schweiz sind davon be-
troffen. Das Krankheitsbild ist bei Haus-
arzten schlecht verbreitet. Oft wird HAE
mit Allergien verwechselt. Da muss
zuerst jemand auf die Idee kommen, dass
es HAE ist, und dann einen Bluttest
veranlassen. Mit der Patientenorganisa-
tion wollen wir von der Krankheit erzah-
len, sie an die Offentlichkeit tragen.



HAE IN DER PARTNERSCHAFT

Die Partnerin oder der
Partner als Unterstutzung

Mit HAE kann man dank der mittlerweile verfigbaren Behandlungs-
moglichkeiten ein ziemlich normales Leben fUhren. Trotzdem gibt
es immer wieder Situationen, in denen HAE-Betroffene Unterstltzung
brauchen. Hier kbnnen Partnerinnen und Partner einen wichtigen
Beitrag leisten.
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Ebenso wie der enge Familienkreis sollten darum auch sie Uber
HAE Bescheid wissen, um im Notfall richtig reagieren zu kénnen.

Vielen Betroffenen ist es gerade am Anfang einer Beziehung unan-
genehm, wenn der Partner sie bei einer Attacke sieht. Das ist
verstandlich, Schamgefihle sind bei HAE ganz normal. Dennoch

ist es ratsam, dies anzusprechen und sich nicht ohne Begriindung
zurlckzuziehen. Mit zunehmendem Vertrauen wird es in der Regel
auch weniger unangenehm, wenn der Partner eine Attacke miterlebt.

Dabei hilft auch die gezielte Information: Zum Beispiel dartber, dass
die Schwellungen wieder zurliickgehen und die Veranderungen am
Aussehen nicht bleibend sind. Oder Uber die Schmerzen. Je genauer
die Betroffenen kommunizieren kdnnen, wie man ihnen helfen kann
und was sie bei einer Attacke brauchen, umso mehr kann der Partner
oder die Partnerin unterstltzen.

«HAE ist fiir mich eine
unberechenbare Krankheit.»

In Kurze Helene Saam, Prasidentin der HAE-Vereinigung und HAE-Betroffene

— Offen Uber HAE reden

— Partner/in informieren und instruieren

— Schamgefihle sind normal
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TIPPS & INFOS
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2 Wochen tauchen gehen.»

Jennifer Wyss, HAE-Betroffene

leme

Reisetipps

— Stellen Sie sicher, dass Sie vorsorg-

lich Ihr HAE-Medikament eingepackt
haben. Die Verwahrung im Handge-
pack ist dabei vorzuziehen, da
immer griffbereit. Beachten Sie
auch, dass Sie ausreichend Medika-
mente mitnehmen, da diese nicht
Uberall verfligbar sind.

Verstauen Sie lhre Medikamente wah-
rend der Reise und am Zielort sicher
und richtig (Temperatur beachten!).

Machen Sie schon vor Antritt der
Reise ein Arztehaus oder Spital am
Zielort ausfindig und notieren Sie
die Koordinaten und Kontaktanga-
ben. Klaren Sie moglichst frih, wie
Sie in einem Notfall dahin kédmen.

Informieren Sie eine Person aus lhrer
Reisegruppe vorgangig und instruie-
ren Sie sie, was in einem allfalligen
Notfall zu tun ist.

Auf der Reise jederzeit den Patien-
tenpass respektive einen HAE-
Notfallausweis bei sich zu tragen,
kann bei der Aufklarung helfen,
wenn Sie (z.B. wegen eines Unfalls)
nicht mehr ansprechbar sind.

Eine im besten Fall mehrsprachige
Zollbescheinigung verhindert Miss-
verstandnisse, was lhre Medikamente
anbelangt (Injektionsnadeln, Pulver).

Bei Fragen oder Unsicherheiten
kénnen Sie sich an die HAE-
Vereinigung wenden.

Tipps von Betroffenen fiir Betroffene

— Lernen Sie, die Zeichen lhres
Kérpers zu deuten: Was vertrage
ich, was nicht? Was sind meine
Ausloser und wie kiindigen sich
meine Attacken an?

Entwickeln Sie Strategien, um
Stress zu regulieren.

Seien Sie sich bewusst: Jede
und jeder reagiert anders.

— Versuchen Sie, Ihre Denkweise
positiv zu halten und Dinge zu tun,
die Ihnen gut tun.

Stellen Sie sich einen Notfallplan
zusammen und informieren

Sie sich Uber Anlaufstellen wie
z.B. die HAE Vereinigung.

Organisieren Sie sich Hilfe und
Entlastung.




«HAE hat mich generell im
Leben vorwartsgebracht
und dafiir bin ich auch dankbar.»

Jennifer Wyss, HAE-Betroffene




HAE-Vereinigung Schweiz

Die HAE-Vereinigung Schweiz unterstltzt HAE-Betroffene
dabei, ihre Lebenssituation zu verbessern und vertritt
deren Interessen nach aussen. Weiter féordert sie den
Erfahrungsaustausch sowie die Information und
sensibilisiert fir das Thema.
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Diese Broschire ist in Zusammenarbeit mit der
HAE-Vereinigung und HAE-Betroffenen
entstanden, die ihre Erfahrungen und persén-
lichen Zitate mit uns geteilt haben.




