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angioneirotisko tusku

Kas ir iedzimta angioneirotiska tuska (HAE)?

- HAE ir reta (1:10 000-1:50 000"), novajinosa, autosomali dominéjosa slimiba, ko izraisa funkcionala C1
inhibitora (C1-INH) deficits kontaktsistema*+

- 75% gadijumu slimiba konstatéta g§imenes anamnézes
- Lekmeém parasti raksturigas ieprieks neparedzamas pietukuma epizodes uz ekstremitatém,
genitalijam, kermena, kunga-zarnu trakta, uz sejas un rikle*

- Péc lekmes sakuma simptomi 24-36° stundu laika pakapeniski pasliktinas, un tie var ilgt lidz 5 dienam®

Vai ir kadas pazimes, kad tuvojas lekme?
- Lielaka dala pacientu spéj paredzét lekmes tuvosanos péc sakotnéjo simptomu paradiSanas’
- Sakotnéjie simptomi var ilgt 1idz 48 stundam, un tie ietver nogurumu, sliktu daSu, sapes, izsitumus,

tirpSanu, trauksmi un garastavokla mainas”®

Kas izraisa lekmi?

- Iemesli, kas izraisa jebkuras specifiskas lekmes tuvos$anos, biezi nav zinami? Tomeér dazi identificétie
ierosinataji ietver sadus:*
* emocionali pardzivojumi (23% no lekmeém 33% pacientu, kuri piedalijas kliniska pétijuma);?
* fiziska trauma (5% lékmju 12% pacientu);’
* estrogéna limena izmainas (9% lékmju 11% pacientu);’

* citi ierosinataji, tostarp infekcija, audu saspiesana, noteikti partikas produkti, ilgstoSa sédésana vai
stavésana’® un zobarstnieciba.?

Kas izraisa HAE?

- Visbiezak C1-INH géna mutacija'® izraisa funkcionala C1-INH daudzuma samazinasanos asins plazma,
kas ietekmé kontakta aktivizésanas celu**
* 1. tipa HAE pacientiem ir zems C1-INH limenis>*°

* 2. tipa HAE pacientiem ir normals nefunkcionala C1-INH limenis'°

- Nepareiza plazmas kalikreina aktivitates regulacija kalikreina-kinina sistéma izraisa augstas
molekulmasas kininogéna skel$anos un parmeérigu bradikinina veido$anos, kas ir atbildigi par
pazimém un simptomiem, kas saistiti ar lekmém3"

Kapec HAE biezi netiek pievéersta pietiekama uzmaniba?
- Retums, uzradi$anas neviendabigums un simptomu parklasanas veicina kladainu diagnozi*

- Biezas kludainas diagnozes': angioedéma (alergiska 55,7%, nealergiska 20,5%) un gastroenterologiski
traucéjumi (apendicits 27,0%, aknu darbibas traucéjumi 5,4%, gastroezofageala atvilna slimiba 4,9%,
peptiska c¢tla 3,8%)™

*Novérojumu registra pétijuma, kura piedalijas 395 pacienti, no kuriem 104 sniedza informaciju par ierosinatajiem.
"Novérojumu registra pétijuma, kura piedalijas 633 pacienti, no kuriem 418 sniedza informaciju par kladainu diagnozi.
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Ka HAE var ietekmet dzivi ikdiena? awarensss, answers,action
- Lekmes laika: sapes, trauksme, nespéja veikt ikdienas aktivitates®'3

* Cilveki var nespét piedalities ikdienas aktivitatés, tostarp darba un atpiita, lidz pat vienai nedélai, ja
lekmi nearstes7*3
« Simptomi var atkartoties pat reizi 7-14 dienas, ja tos nearstes

- Starp lekmém: Pacienti zino par augstaku trauksmes, stresa, depresijas un citu emocionalo
apgrutinajumu iespéjamibu’s

Kadas bazas ir pacientiem ar HAE?

- Slimibas ietekme ilgtermina, pieméram, kaveti sasniegumi izglitiba un karjeras izaugsme, nespéja veikt
noteiktus darba pienakumus vai nepieciesamiba atstat darbu*, bailes nodot slimibu bérniem™

- Neparedzamas lekmes, smagas sapes, kroplums un potenciala nave nosmokot?

Ka diagnostice HAE?

- Lai diagnosticétu HAE un noskirtu tas tipus, izmanto $adus testus®*°:
* komplementa tests;
e funkcionalais tests;
* genétiskais tests.

- Péc diagnosticésanas parbaude javeic ari tieSajiem gimenes locekliem'”

Kurs nodrosina HAE parvaldibu?

- Pacienta aprupi uzrauga arsts, kur$ parzina HAE, pieméram, alergologs, imunologs, dermatologs
vai otolaringologs*

- Pacientam ir jasadarbojas ar arstu, lai kopa izstradatu arstésanas planu, veidotu gadijumu un
ierosinataju dienasgramatu un parrunatu skrininga iespéjas gimenes locekliem+*

Ka arste HAE?
- Lékmju laika organismam nav atbildes reakcijas uz antihistaminiem, glikokortikoidiem vai epinefrinu'’

- Pieejama 1. un 2. tipa HAE arstésana atkariga no geografiska regiona'”
- Péc pieprasijuma: C1-INH terapija, plazmas kalikreina inhibitori (tikai ASV), bradikinina B2 receptoru
antagonisti; ar $kidinataju apstradata vai svaigi saldéta plazma, ja nepieciesams"

- Profilaktiski: novajinati androgéni un C1-INH ir apstiprinatas arstéSanas metodes Istermina un

ilgtermina profilaksé,* lai ari abam ir neveélamas blakusparadibas'” un bieZi novérojami slimibas
uzliesmojumi®
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