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Was ist der Sinn des Patientenregisters?

Es ist wichtig, die charakteristischen Merkmale von HAE-Attacken zu kennen,
um sie dadurch besser behandeln zu kénnen. Das war einer der Griinde,
warum das groBe internationale HAE-Patientenregister aufgesetzt wurde.

Es soll zudem Daten (iber die verschiedenen Arten der medikamentésen

Behandlung bei Patienten aller Altersgruppen — auch bei Kindern — liefern.

Diese Broschire befasst sich mit den erhobenen Daten zum Krankheitsbild
und zur Krankheitsschwere des HAE bei Kindern und Jugendlichen. Anhand
der Registerdaten wurde untersucht, wie sich das Krankheitsbild bei jungen
(padiatrischen) Patienten &ulBert.

Zur Auswertung dieser padiatrischen Daten wurden zwei Gruppen gebildet:
eine Gruppe von Kindern, die jinger als zwdélf Jahre alt waren,
und eine Gruppe von Jugendlichen zwischen zwélf und unter 17 Jahren.

HAE bei Kindern und Jugendlict

Das hereditdre Angioddem (HAE) ist selten, in Europa sind nicht mehr als

5 von 10.000 Einwohnern betroffen. In den Uberwiegenden Féllen (80 %)
wird es vererbt*, die Patienten sind meist lebenslang betroffen und leiden
an unterschiedlich hdufigen, akuten Schwellungsattacken, die jederzeit und
unvorhersehbar auftreten kénnen. Diese HAE-bedingten Schwellungen
entstehen an Haut und Schleimhduten des gesamten Kérpers. Unbehandelt
kdnnen sie zu tagelangen, extremen Schmerzattacken, z.B. im Magen-
Darm-Trakt, fuhren. Besonders gefahrlich und lebensbedrohlich sind akute
Erstickungsanfélle aufgrund einer nicht oder nicht rechtzeitig behandelten
Schwellung im Kehlkopfbereich.

* Bei ca. 20 % der Patienten tritt das HAE als Neumutation auf.




Wie wurden die Daten erhoben?

An der Studie fir das Patientenregister waren 34 Behandlungszentren

in den USA und sieben Zentren in Europa beteiligt. Diese Behandlungszentren
gaben ihre vorhandenen Daten unter strenger Beachtung des Datenschutzes
in eine Datenbank ein. Insgesamt wurden ca. finf Jahre lang — von 2010 bis
2014 — Daten gesammelt.

Das péadiatrische Patientenkollektiv der Studie bestand aus 18 Kindern,
die unter zwolf Jahre alt waren, sowie aus 21 Jugendlichen im Alter
von zwolf bis unter 17 Jahren. Untersucht und dokumentiert wurden
bei der Auswertung folgende Faktoren:

e Alter und Geschlecht

e BMI (Body-Mass-Index)

e Berichtete mégliche Ausléser fir HAE-Attacken

e \on der Schwellungsattacke betroffene Kérperstelle/-region
e Schwere der Attacke

In den meisten Féllen treten HAE-Attacken zum ersten Mal im Kindes-
und Jugendalter auf. Haufig werden sie mit Allergien, Unvertraglichkeiten

oder Infektionen verwechselt: Bauchschmerzen werden zum Beispiel

héufig als Blinddarmentziindung fehlgedeutet. Gerade junge HAE-Patienten

sind darum oft jahrelang, teils bis ins Erwachsenenalter, auf der Suche
nach der richtigen Diagnose. =

=




Lokalisation und Intensitat von HAE-Attacken bei Kindern

Die Charakteristik der HAE-Attacke wurde pro Patient und Attacke erfasst, das heiBt, es wurde jede
Daraus ergaben sich folgende Ergebnisse:

Verteilung der HAE-Attacken auf die Kérperregionen
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Mindestens eine Bauchattacke wurde fiur die Mehrheit der Kinder (70,6 %)
und bei 100 % der jugendlichen Patienten berichtet. Ungefahr die Halfte

der Patienten in beiden Altersgruppen erlitt mindestens einmal eine Gesichts-
schwellung.

Bei den jugendlichen HAE-Patienten zwischen zwolf und 17 Jahren wurden
haufiger Schwellungen der Hande/FiBe/GliedmaBen (66,7 % gegeniuber
23,5 % bei den Kindern) und Kehlkopfattacken (28,6 % gegenuber 5,9 % bei
den Kindern) berichtet.




und Jugendlichen

Ausprdgung einer HAE-Attacke bei jedem Patienten dokumentiert.
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direkten Vergleich aller erfassten Attacken

kamen Bauchattacken am haufigsten in beiden Altersklassen
vor (in 73,8 % bzw. 51,7 %).




Intensitat der schwersten Attacke, pro Patient
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Schwach Mittel Schwer

Fur die Mehrheit der Kinder (64,7 %) und
der Jugendlichen (81,0 %) wurde mindestens
eine schwere Attacke dokumentiert.




Intensitat der Attacken insgesamt




Schlussfolgerungen aus den Ergebnissen

Die Mehrzahl der untersuchten Kinder und Jugendlichen
hatte bereits eine Bauchattacke erlitten. Bauchattacken
waren auBerdem die haufigste Lokalisation von inneren

Schwellungen.

Ungefahr die Halfte beider Altersgruppen (Kinder und
Jugendliche) erlitt bereits mindestens einmal eine Gesicht-

schwellung.

Bei den Jugendlichen zeigte sich, dass sie haufiger Schwel-
lungen an den GliedmaBen und Kehlkopfschwellungen

erlitten hatten als die jungeren Kinder.

Die meisten Schwellungsattacken waren spontan, es
konnten aber auch einige mogliche spezifische Ausloser,
wie zum Beispiel kérperliche Anstrengung oder Infek-

tionen, identifiziert werden.




ﬁ

Meistens wurden Attacken bei den Kindern
und Jugendlichen als mittelschwer (,moderat”)
eingestuft.
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Sie wiinschen weiterfihrende Informationen?
Dann empfehlen wir die folgenden CSL Behring-Broschiren:

* Das hereditare Angioédem (HAE) — Krankheitsbild und Diagnose

* Die Therapie des hereditdren Angioédems (HAE)

* Das hereditdre Angioédem bei Frauen und in der Schwangerschaft

* Leben mit dem hereditdren Angiodem (HAE) — eine Patientin erzahlt

* Leben mit dem hereditdren Angioédem (HAE) — ein Patient erzahlt

* Leben mit HAE — zwei Patienten im Gesprach

* Unser Leben mit HAE — Zwillingsschwestern erzahlen

* Mein Kind hat HAE

* HAE und Reisen? Warum nicht?

* Arzneimitteleinnahme bei HAE

* Hirnédeme bei HAE — was Patienten wissen sollten

* Schwangerschaft und Stillzeit trotz HAE — Antworten auf haufig gestellte Fragen
* Vorsicht bei Kehlkopfédemen — Antworten auf haufig gestellte Fragen

* Arztlich kontrollierte Heimselbsttherapie — auch bei Kindern bewahrt

* Medizinische Eingriffe bei HAE — eine richtige Vorbereitung ist wichtig

* Ndtzliche Tipps zur Venenpflege fir HAE-Patienten

* Anleitung zur intravendsen Injektion von humanem C1-INH (Broschiire und DVD)
* Fakten Uber HAE auf einen Blick

* Vererbung von HAE am Beispiel der Familiengeschichte einer Betroffenen
* Mégliche Ausléser von HAE-Attacken — Ergebnisse einer Langzeitstudie

* Ein langer Auslandsaufenthalt mit HAE — zwei junge Frauen berichten

* Sport treiben trotz HAE — zwei junge Hobbysportler berichten

CSL Behring respektiert und schitzt die Privatsphare aller Personen,

mit denen das Unternehmen zu tun hat. Weitere Informationen zum
Datenschutz von CSL Behring finden Sie unter www.cslbehring.com/privacy.
Auf Anfrage senden wir Ihnen auch gerne eine Druckversion zu.
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