Das hereditare Angioddem
im Kindersalter

Ein Leitfaden fur Erzieher und Lehrer
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HAE-Vereinigung e.V.



Liebe Lehrer, liebe Erzieher,

Sie haben unter lhren Schitzlingen ein Kind,

das am Hereditdren Angioédem (HAE) leidet?
Kinder mit dieser seltenen Erkrankung bendtigen
gewiss eine besondere Obhut, dennoch sollte

die Betreuung, vor allem im Interesse der Kinder,

so normal wie méglich und in einem natdrlichen
Rahmen stattfinden. Wir méchten lhnen mit

diesem Info-Leitfaden einige wichtige Informationen,
Tipps und Hinweise an die Hand geben und hoffen,
dass Sie sich damit im Umgang mit an HAE
erkrankten Kindern sicherer flhlen. Selbstverstandlich
stehen wir lhnen fir alle Fragen und weiteren
Informationen auch persénlich zur Verfligung.

Mit besten GriBen
lhre HAE-Vereinigung e.V.



Das Krankheitsbild HAE:

Schwellungsattacken

und medizinische Versorgung

Was ist HAE?

HAE ist die AbkUrzung fur ,Hereditdres
Angioddem”. Hereditdr bedeutet, dass
die Krankheit vererbt wird, Angioddem
steht fir Schwellung. HAE ist durch
wiederkehrende starke Schwellungen
an Haut, Schleimhaduten und inneren
Organen gekennzeichnet. Schwellun-
gen im Gesicht kénnen den Patienten
stark entstellen und Schuhe passen
zum Beispiel nicht mehr bei Schwel-
lungen der FiBe. Schwellungen treten
haufig im Gesicht, an Armen und
Beinen, aber auch im Magen-Darm-
Trakt auf, wodurch es zu sehr starken,
kolikartigen Schmerzen, oftmals mit
Erbrechen und Durchfall, kommt. Aber
auch Geschlechtsorgane und Gesal3
kdnnen betroffen sein.

Die wiederkehrenden Schwellungen
treten haufig ohne erkennbare Ursa-
chen auf und kénnen sich ohne vor-
herige Anzeichen entwickeln. Positiver
und negativer Stress sowie kdrperliche
(Uber-) Anstrengung und Infektionen
sind jedoch als haufige Ausloser fir die
Schwellungen bekannt.

Zwischen den Schwellungsattacken
liegen je nach Schweregrad der Erkran-
kung unterschiedlich lange, beschwer-
defreie Intervalle. HAE wird durch einen
erblich bedingten Mangel bzw. eine
Minderfunktion eines Plasmaproteins
(C1-Esterase-Inhibitor) ausgeldst. Dies
bewirkt, dass das Gewebshormon
Bradykinin vermehrt gebildet wird



und dadurch die Durchlassigkeit der
GefaBwande ansteigt — so kommt es zu
den beschriebenen Schwellungen, die
gerade im Bereich der Luftréhre sehr
gefahrlich werden kénnen (sogenann-
te Larynxddeme). Allerdings kommen
Schwellungen im Kehlkopfbereich
verhaltnismaBig selten vor und kénnen
in der Regel friihzeitig erkannt wer-
den. Patienten mit einem drohenden
Larynxddem klagen dann zum Beispiel
Uber Schluckbeschwerden und ein

Druck- oder KloBgefihl im Hals. AuBer-
dem sind abrupte Stimmveranderung
oder Stimmlosigkeit sowie Atemnot
Anzeichen fir eine Kehlkopfschwel-
lung. Nach Erkennen der Vorboten
bleibt Ihnen in der Regel noch immer
geniigend Zeit, die Eltern des Kindes zu
kontaktieren, um weitere Schritte der
Behandlung einzuleiten. Eine detail-
lierte Beschreibung des Larynxddems
finden Sie auf der rechten Seite.

Wie kann man HAE behandeln?

Seit Jahren stehen wirksame und
sichere Medikamente fir die Be-
handlung des HAE zur Verflgung.
Nicht alle sind jedoch fir die Behand-
lung von Kindern und Jugendlichen
zugelassen. Derzeit stehen fur die

Behandlung padiatrischer Patienten
Medikamente zur Verfligung, die das
fehlende Plasmaprotein C1-Esterase-
Inhibitor ersetzen. Sie werden intra-
venos verabreicht.



Wie lange dauert eine HAE-Attacke an?

Eine Schwellung dauert unbehandelt
im Durchschnitt zwischen 2 und 5
Tagen an, in Einzelfallen auch langer.

Was ist bei einer Kehlkopf-Attacke zu tun?

Larynxddeme kommen insgesamt
sehr selten vor. In jedem Fall ist eine
Kehlkopf-Attacke als Notfall zu
behandeln und fordert ein rasches
Reagieren. Sie sollten daher mit den
Eltern besprechen, wie in einem sol-
chen Fall gehandelt werden soll. Ganz
sicher haben die Eltern fur diese Situa-
tion die richtigen Verhaltensregeln
vom behandelnden Arzt erhalten.
Wichtig ist zu wissen, dass eine akute
HAE-Attacke nicht auf die Standard-
therapie fur allergisch bedingte Angio-
o6deme, z. B. mit Adrenalin, Antihist-
aminika und Corticoiden, anspricht.

HAE-Patienten sollten daher immer
einen Notfallausweis mit sich flhren,
so weilB der Arzt Bescheid und kann
die richtigen Schritte einleiten. Ratsam
ist daher sicherlich auch, wenn Sie die
Eltern um eine Kopie des Notfallaus-
weises bitten.

Die Notfallwebsite www.hae-notfall.de
klart Uber die wichtigsten Fakten auf,
damit Patienten schnell und wirksam
behandelt werden kénnen.



Die Betreuung:

Was beachtet werden muss

Ich habe gerade von der HAE-Erkrankung
einer meiner Schiitzlinge erfahren.
Welche ersten Schritte sind nun sinnvoll?

Die Eltern des betroffenen Kindes sollten
auf Sie zukommen, damit Sie sich Gber
die Erkrankung austauschen kénnen. In
einem offenen Gesprach lassen sich am
besten alle Fragen und Unsicherheiten
kldren. Dabei kbnnen Sie auch individu-
ell vereinbaren, was in welchen Situa-

Wann mussen die Eltern

Wir empfehlen, in einem persénlichen
Gesprach mit den Eltern abzusprechen,
wann die Eltern kontaktiert werden
sollen. Erstellen Sie doch am besten
eine Telefonliste mit allen Personen,

tionen getan werden muss und wer zu
welchem Zeitpunkt informiert werden
soll. Lassen Sie sich samtliche Kontakte
und Telefonnummern fir den Notfall
mitteilen — sowohl von der Familie als
auch vom zustandigen Hausarzt.

kontaktiert werden?

die informiert werden sollen, und unter
welcher Telefonnummer sie im Notfall
erreichbar sind (z. B. per Handy, am
Arbeitsplatz, zu Hause, etc.).



Wer sollte ansonsten Uber die Erkrankung

des Kindes informiert sein?

Im ersten Schritt sollten alle involvierten
Lehrer oder Erzieher umfassend Uber die
HAE-Erkrankung des Kindes informiert
sein. Aufklarung ist hier sehr wichtig,
um Fehlverhalten zu vermeiden. So
sollte das betroffene Kind nicht unnétig
mit Fragen zu Fehlzeiten oder zur Krank-
heit konfrontiert werden. Damit ist z. B.
schnell ein BloBstellen vor den Klassen-
kameraden verbunden. Wir empfeh-

len hier auBerdem, auch die Leitung

der betreffenden Institution (Krippe,
Kindergarten, Hort, Schule) Uber die
Erkrankung und die besondere Situation

des betreffenden Kindes aufzuklaren.
Eine umfassende Aufklarung und In-
formation vermeidet Missverstandnisse
und damit Stresssituationen, die fir
das erkrankte Kind wieder ein Ausloser
von neuen Schwellungsattacken sein
kdnnten.

Vielleicht kénnen Sie das Thema auch
noch einmal offen im Rahmen eines
Elternabends ansprechen — naturlich
vorausgesetzt, die Eltern des Kindes sind
damit einverstanden.

Wie gehe ich mit moglichen Fehlzeiten um?

Bei jedem Betroffenen treten Schwel-
lungen in unterschiedlicher Weise und
RegelmaBigkeit auf — das kann gar nicht
oder zwei bis drei Mal im Jahr vorkom-
men, einmal im Monat oder mehrmals
in der Woche. Wenn eine Attacke auf-
tritt, kann diese im Fall einer Bauchatta-
cke mit starken Schmerzen einhergehen
und schlimmstenfalls (unbehandelt)

72 Stunden andauern. Im Falle einer
starkeren Schwellung wird das Kind sehr

wahrscheinlich zu Hause bleiben. Sie
sollten in jedem Fall Verstandnis fiir
die Fehlzeiten haben und dies auch
entsprechend vor der Klasse bzw. der
Gruppe auBern. Stellen Sie sicher, dass
Sie von den Eltern oder Angehdrigen zu
jeder Zeit Uber die Fehlzeiten bzw. die
Dauer der Fehlzeiten informiert werden.
Hier ist sicherlich eine detaillierte Ab-
stimmung mit den Eltern sinnvoll.



Woher bekommt das Kind im Notfall
sein Medikament und wie wird es verabreicht?

HAE-Betroffene sind in der Regel in ei-
ner dauerhaften Behandlung bei einem
HAE-Experten und sehr gut Uber ihre
Krankheit und die Behandlung aufge-
klért. Viele fGhren ihre Notfallmedika-
mente immer mit sich.

Im Notfall sollten Sie sofort die Eltern
kontaktieren, um weitere Schritte
einleiten zu kénnen. Wird ein Notarzt
hinzugezogen, ist es wichtig, dass dieser
gleich auf die HAE-Erkrankung des Kin-
des aufmerksam gemacht und ihm der
Notfallausweis vorgelegt wird. So kann
er die Schwellungsattacke einordnen
und die richtige Behandlung einleiten.

Wie merke ich, dass sich bei einem Kind
eine Schwellung ankindigt?

Es gibt gewisse Vorlaufersymptome,
sogenannte Prodromalsymptome, die
vor einer HAE-Schwellungsattacke
auftreten kénnen, aber nicht massen.
Oftmals fuhlt sich der Betroffene miide
und schlapp, ist gereizt und unruhig
oder leidet an einer nichtjuckenden,
ringformigen Hautrotung, die in etwa
25 % aller Félle vor einer Schwellungs-
attacke auftritt.

Weitere Vorboten eines Angioddems
sind manchmal ein Kribbeln der Haut,
Stimmungsschwankungen, Unwohlsein,
Ubelkeit, Kopfschmerzen, Schluckbe-
schwerden sowie Mattigkeit oder Nervo-
sitdt. Manchmal treten HAE-Schwel-
lungsattacken auch spontan und ohne
Vorboten auf. Bitte vertrauen Sie aber
auch dem Kind, wenn es Ihnen sagt:
.Mir geht es nicht gut. Es kommt eine
Attacke.” Nehmen Sie diese Aussage
bitte ernst!



Sind die Kinder im schulischen bzw. Kindergarten-

Alltag eingeschrankt?

Selbstverstandlich sind an HAE erkrank-
te Kinder in ihrem Alltag nicht einge-
schrankt, denn mit der richtigen Thera-
piemaBnahme kénnen sie ein nahezu
normales Leben fuhren. Sie — als Lehrer
oder Erzieher — sollten jedoch wissen,
dass gewisse Ausloser das Auftreten

von Schwellungen beglnstigen kénnen.

Das kénnen sowohl positiver als auch
negativer Stress sein, Infektionen,
Verletzungen, starke korperliche
Belastung, Insektenstiche und in
seltenen Fallen bestimmte Nah-
rungsmittel.

So empfehlen wir, diese Kinder sorg-
sam im Auge zu behalten, wie alle
anderen Kinder auch, um im Falle einer
Verletzung oder eines Insektenstiches
reagieren zu kdnnen. Dabei sollten Sie

beobachten, ob Schwellungen sichtbar
werden, und mit dem Kind dartber
sprechen, ob es Verdnderungen an sich
selbst wahrnimmt.

Selbstverstandlich kénnen auch Kinder,
die an HAE erkrankt sind, mit anderen
Kindern ganz normal spielen und
am Sportunterricht teilnehmen. Die
Kinder sollen nicht ausgegrenzt wer-
den und koénnen alles mitmachen. Wie
bereits erldutert, sollten Sie nur wissen,
dass durch Verletzungen, starke korper-
liche Belastungen, StéBe oder Insekten-
stiche eine Schwellung hervorgerufen
werden kann und Sie dann eben zlgig
reagieren und sicherstellen sollten, dass
das Kind im Notfall die nétige medizini-
sche Versorgung erhalt.



Kénnen HAE-Patienten an Ausflligen
und Klassenfahrten teilnehmen,
und was gilt es dann zu beachten?

Da die Betroffenen im Alltag grundsatz-
lich nicht eingeschrankt sind, kénnen
sie selbstverstandlich auch an Ausfligen
und Klassenfahrten teilnehmen.

Auch hier gilt es wie immer, sich indi-
viduell mit den Eltern abzustimmen.

Es sollte sichergestellt sein, dass Sie
den Notfallausweis fiir den Notarzt
sowie alle Notfall-Telefonnummern
mitnehmen und ggf. auch die not-

wendigen Medikamente. Ansonsten
verhalt es sich wie im schulischen Alltag:
Die Kinder kdnnen bei allen Aktivitaten
mitmachen.

Es ist auch méglich, dass sich ein be-
troffenes Kind selbst spritzen kann. Die
Kinder werden schon recht frih selbst-
standig im Umgang mit der Krankheit
und in der Selbstbehandlung immer
wieder geschult.



Sonstiges

Welche Hilfestellung gibt es
auB3erhalb der arztlichen Versorgung?

AuBerhalb der arztlichen Versorgung AuBerdem besteht die Moglichkeit, sich
konnen Sie Kontakt zu uns, der HAE- Uber das HAE-Forum (www.forum.
Vereinigung e.V., aufnehmen. (HAE- schwellungen.de) oder die Facebook-
Vereinigung e.V., www.schwellungen.de).  Seite (www.facebook/haevereinigung.
Dort erhalten Sie nicht nur umfang- com) auszutauschen. Vielleicht finden
reiches Informationsmaterial, sondern Sie dort ja auch Kollegen, die ebenfalls
kénnen sich Uber noch offene Fragen einen jungen HAE-Patienten in ihrer
auch personlich mit anderen austau- Obhut haben.

schen.

Uber den HAE-Infodienst erhalten Sie eine Reihe
weiterer Informationsbroschtren zum Thema HAE.

HAE-Infodienst
Postfach 110617
60041 Frankfurt



HAE-Vereinigung e.V.

Lucia Schauf Weitere Informationen
MdhlenstraBe 42 c finden Sie auch unter:
52457 Aldenhoven

Tel.: 02464/9087 87 www.angiooedem.de
Fax: 02464/9087 88 www.hae-erkennen.de
E-Mail: hae.shg@t-online.de www.hae-info.net
Internet: www.schwellungen.de www.hae-notfall.de

www.haei.org

Wir bedanken uns flr die medizinische
Beratung bei Frau Dr. Inmaculada
Martinez Saguer, Hdmophilie-Zentrum
Rhein Main, Morfelden-Walldorf.

Mit freundlicher Unterstiitzung von

CSL Behring
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