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Vorsicht bei Kehlkopfédemen!
Antworten auf haufig gestellte Fragen

Biotherapies for Life™ CSL BEh I‘ing



Wer an HAE leidet, muss grundsatzlich auch mit Kehlkopfédemen rechnen.
Deshalb gibt es ein paar Dinge, die Sie beachten sollten.




Bei Kehlkopfédemen ist hochste
Aufmerksamkeit geboten!

Das hereditdre Angio6dem (HAE) ist eine seltene, aber schwer-
wiegende Erkrankung, die vererbt wird. Zum Gllck gibt es heute
hervorragende Therapieméglichkeiten. So k6nnen Patientinnen
und Patienten, bei denen die Krankheit diagnostiziert wurde, ein
weitgehend normales Leben flhren. Ehrgeizige berufliche Ziele
verfolgen, Sport treiben, die Freizeit genieBen — das alles ist fir
Menschen mit HAE kein Problem mehr.

Dennoch [6st vor allem ein Symptom bei vielen Patienten immer
wieder Angste aus — selbst wenn sie bisher noch nie davon be-
troffen waren. Die Rede ist von der Kehlkopfschwellung, dem
sogenannten Larynxédem. Sie bewirkt eine Verengung der
Atemwege und kann zum Tod durch Ersticken fihren, wenn
man nicht rechtzeitig reagiert. Woran erkennt man Kehlkopf-
6deme und gibt es Situationen, die sie auslésen kbnnen? Wie hat
man sich im Ernstfall zu verhalten? Was, wenn man auf Reisen
ist? Und: Muss man bei im Schlaf auftretenden Kehlkopfschwel-
lungen das Schlimmste befiirchten?

CSL Behring hat die héufigsten Fragen zum Thema Larynxédem
durch HAE gesammelt. Beantwortet werden sie auf den fol-
genden Seiten von Prof. Dr. med. Konrad Bork, einem Experten
an der Hautklinik der Johannes-Gutenberg-Universitdt Mainz.
Sein Fazit: Kehlkopfschwellungen durch HAE kénnen lebensbe-
drohlich sein, — aber wenn sie rechtzeitig richtig behandelt wer-

den, sind auch diese Schwellungen gut kontrollierbar.

Kehlkopfédeme sind durch rechtzeitige
Behandlung kontrollierbar.



Sie fragen, Prof. Dr. med. Konrad Bork antwortet

Was sind Kehlkopfédeme und warum sind sie so geféahrlich?
Die Krankheit HAE ist gekennzeichnet durch wiederkehrende Schwel-
lungen der Haut und der Schleimhéute. Im Bauchbereich sieht man
diese Schwellungen nicht, sie sind innerlich. Obwohl sie zu sehr
Starken Schmerzattacken fihren, bedrohen sie nicht das Leben. Das
dritthdufigste, aber auBerordentlich wichtige Symptom ist die Kehl-
kopfschwellung, das sogenannte Kehlkopf- oder Larynxédem. Daran
kénnen Patienten ersticken. Und deshalb ist das oberste Ziel aller Be-
teiligten, eine solche Schwellung zu vermeiden oder rechtzeitiq zu
behandeln.

Bekommt jeder Mensch, der an HAE leidet,

automatisch Kehlkopfédeme?

Nein. Durch HAE ausgeléste Kehlkopfédeme treten nicht bei jedem
Patienten auf. Ungeféhr 40 Prozent der an HAE leidenden Men-
schen werden, statistisch gesehen, in ihrem ganzen Leben (iber-
haupt nie mit einem solchen Odem konfrontiert. Aber die (ibrigen
Patienten haben es einmal oder sogar mehrere Male. Auch wenn
man bisher noch nicht davon betroffen war: Man sollte und muss
mit dem Bewusstsein leben, dass eine solche Kehlkopfschwellung

grundsétzlich auftreten kann.



Das hereditdre Angio6dem

Aufgrund eines angeborenen Gendefekts funktioniert
bei HAE-Patienten ein bestimmtes Protein im Blutplasma,
der C1-Esterase-Inhibitor, nur eingeschrankt. Die Folge:
Wassereinlagerungen an Haut und Schleimhéauten,

das heiBt plotzlich auftretende Schwellungen an Handen,
FuBen oder im Gesicht, kolikartige Bauchschmerzen,

h&aufig zusammen mit Erbrechen und Durchfall
oder Atemnot, wenn es zu Schwellungen
im Halsbereich kommt.

In welchem Alter muss man mit Kehlkopfédemen

durch HAE rechnen?

Am héufigsten treten diese Kehlkopfédeme zwischen dem 20.
und dem 40. Lebensjahr auf. Trotzdem gibt es auch Kinder, die
bereits davon betroffen sind. Zum Beispiel haben wir einen Pati-
enten, der ein Kehlkopfédem im 3. Lebensjahr entwickelt hatte.
Daneben behandeln wir auch é&ltere Patienten, die es zum Bei-
spiel erst mit 78 Jahren entwickelt haben. Deshalb muss ich
nochmals darauf hinweisen: Man kann als Patient nie sicher sein,
dass so ein Kehlkoptédem nicht doch plétzlich auftritt.




WeiB man, wodurch Kehlkopfédeme

ausgelést werden kénnen?

Mehr als 50 Prozent dieser Schwellungen treten spontan auf.
Aber es gibt durchaus einige bekannte Ausléser. Wichtig zu nen-
nen sind hier zahnérztliche Operationen. Zwar passiert HAE-Pati-
enten, denen ein Zahn gezogen wird, in den allermeisten Féllen
nichts — dennoch unterliegen sie einem erhéhten Risiko, dass sich
hinterher ein Kehlkopfédem entwickelt. Ein weiterer nicht un-
wichtiger Ausléser ist die Intubation im Rahmen einer allgemei-
nen Narkose, und gelegentlich kann auch eine Erkéltungskrank-
heit der oberen Luftwege ein Kehlkopfédem auslésen.

Es besteht also ein Risiko bei Operationen im Kopfbereich.
Koénnen HAE-Patienten dieses Risiko mindern?

Auf jeden Fall! Zum Beispiel indem sie im Vorfeld mit ihrem be-
handelnden Arzt Kontakt aufnehmen, ihn Gber die bevorstehen-
de OP informieren und sich Hinweise holen, wie sie sich zu verhal-
ten haben. Natdrlich soll auch der Zahnarzt und jeder andere
Arzt, der eine OP im Kopfbereich durchfihrt, informiert werden.
Dann kénnen geeignete MalBnahmen ergriffen werden.

Stehen Operationen im Kopfbereich an, sollten Sie im Vorfeld

den behandelnden und den operierenden Arzt informieren.
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Gesichtsschwellungen
koénnen in ein Kehlkopfédem
Ubergehen.

Wie kiindigt sich ein Kehlkopfédem an?

Anfangs splren Patienten einen gewissen Druck im Kehlkopf-
bereich — wie wenn sie einen KloB im Hals haben. Dann kommt
es zu Schluckbeschwerden, und zunehmend wird daraus ein
Engegefihl im Hals. Die Stimme kann rauer werden oder sogar
piepsig hoch, das heiB3t, es sind Stimmveranderungen méglich.
SchlieBlich kommt es — und das ist dann schon ein fortgeschrit-

tenes Stadium — zu Atemnot.

Gibt es méglicherweise noch andere Anzeichen?

Vorsicht ist auch bei bereits bestehenden Lippen- beziehungs-
weise Gesichtsschwellungen geboten. Sie kdnnen regelrecht
wandern — und dann in eine Kehlkopfschwellung Gbergehen.
Untersuchungen zeigen: Bei etwa einem Viertel dieser Gesichts-
schwellungen kommt es gleichzeitig oder in der Folge zu Kehl-

kopfédemen.




Schnelle arztliche Behandlung
ist im Falle eines Kehlkopféodems

das Wichtigste.

Stets bereithalten:
Notfallausweis und die zuhause
vorratigen Medikamente.

Wie schnell entwickeln sich diese

gefahrlichen Schwellungen im Hals?

Zum Glick entwickeln sie sich langsamer als andere Kehlkopf-
schwellungen — im Durchschnitt ist ein bedrohliches Maximum
erst nach 6-8 Stunden erreicht. Allerdings darf man sich nicht
darauf verlassen, es gibt eine grof3e Variationsbreite.

Kann ein Kehlkopfédem auch wéhrend des Schlafens
auftreten? Anders gefragt: Kénnte ein Patient im Schlaf
ersticken?

Das ist natdrlich eine gro3e Angst bei HAE-Patienten. Tatsdchlich
kénnen Kehlkopfédeme auch nachts auftreten. Zum Beispiel ha-
ben wir im Rahmen einer Studie Gber Kehlkopfédeme nach Zahn-
extraktionen festgestellt, dass die meisten dieser Schwellungen
durchschnittlich elf Stunden nach dem Zahnziehen auftraten,
also Uberwiegend in der Nacht. Trotzdem kdnnen wir alle Pati-
enten beruhigen: Sie missen nicht befiirchten, dass sie aufwa-
chen und sich sofort in einer bedrohlichen Situation befinden. Der
Organismus reagiert friihzeitig durch Aufwachen, so dass gend-
gend Zeit fir NotfallmalBnahmen bleibt.




Welche MaBnahmen sind im Falle
eines Kehlkopfédems zu ergreifen?

Der Patient muss rasch é&rztlich behandelt werden — entweder
in einer Klinik oder durch den herbeigerufenen Notarzt. Das ist
das Wichtigste! In jedem Fall muss mitgeteilt werden, dass es
sich um einen erstickungsgeféhrdeten Patienten mit Kehlkopf-
schwellung handelt — dann klingeln bei jedem Arzt die Alarm-
glocken, und die Behandlung wird rasch erfolgen. Abwarten
sollte man auf keinen Fall, das ist stets mit einem Risiko behaftet.

Auf was ist noch zu achten?

Darauf, dass man den Notfallausweis griffbereit hat oder in die
Klinik mitnimmt. Der Notfallausweis enthélt die Diagnose und
informiert den Arzt Uber die Erkrankung und die Behandlung.
AuBerdem ist es ratsam, das Medikament, das man zu Hause
vorrétig hélt, mitzunehmen. Denn man kann nicht immer davon
ausgehen, dass das ndchstgelegene Krankenhaus, selbst wenn
es dartiber informiert ist, auch tatsdchlich die Medikamente fir
diese doch immerhin sehr seltene Krankheit vorrétig hat.




Welche MaBnahmen werden dann vom Notarzt

oder in der Klinik getroffen?

Das héngt stark davon ab, wie weit das Kehlkopfédem fortgeschrit-
ten ist. Im fortgeschrittenen Stadium geht es vor allem darum, die
Luftwege offen zu halten. Bei akuter Atemnot werden die Arzte ver-
suchen, zu intubieren, das heiBt, einen Luftréhrenkatheter einzufiih-
ren. Sollte das nicht gelingen, etwa weil die Schleimhédute dort zu
stark geschwollen sind, gibt es weitere intensivmedizinische MaBnah-
men. Im duBersten Fall erfolgt ein Luftréhrenschnitt, der stets zu aus-
reichender Luftversorgung fihrt.

Das zweite Standbein ist die medikamentése Behandlung, zum Bei-
spiel mit C1-Inhibitor-Konzentrat, die in jedem Fall erfolgen sollte. Mit
humanem Cl-Inhibitor-Konzentrat wurden schon auBerordentlich
viele Kehlkopfédeme gut und erfolgreich behandelt. Es verhindert
auch das Wiederaufflammen dieser geféhrlichen Schwellungen.

Humanes C1-Inhibitor-Konzentrat ist ein aus menschlichem Blutplasma

hergestellter und damit naturlicher Ersatz fur das bei HAE-Patienten

nur eingeschrankt funktionierende Protein C1-Esterase-Inhibitor.

Das Konzentrat wird dem Kérper bei akuten Schwellungsattacken zugefuhrt,
um den C1-Esterase-Inhibitor-Spiegel anzuheben.




Spezielle Informationen zur Symptomatik
des Kehlkopfédems, zu den NotfallmaBnahmen
und der medikamentésen Behandlung

finden Sie unter www.hae-notfall.de

Was sollten Patienten bei einem Auslandsaufenthalt
beachten?

In jedem Fall sollten sie ihren Notfallausweis und ihre lebens-
wichtigen Medikamente mitnehmen. Mindestens genauso
wichtig ist es, rechtzeitig vor Reisebeginn herauszufinden, welches
Krankenhaus vor Ort schnell erreichbar ist und eine Notfallbe-
handlung (bernehmen kénnte. Dieses Krankenhaus sollte aul3er-
dem die Mdglichkeit haben, Kontakt mit dem behandelnden
Arzt oder dem behandelnden HAE-Zentrum aufzunehmen.

Sie mochten mehr iiber HAE wissen? Der HAE-Infodienst und
das Internet bieten lhnen zahlreiche Informationsméglich-
keiten:




Wir bedanken uns fir die medizinische Beratung
und das Interview bei Prof. Dr. med. Konrad Bork,
Hautklinik der Johannes-Gutenberg Universitét
Mainz.

Sie wiinschen weiterfihrende Informationen?

Dann empfehlen wir die folgenden CSL Behring-Broschiren:

Das hereditdre Angio6dem (HAE) —
Krankheitsbild und Diagnose

Die Therapie des hereditdren Angio6dems (HAE)

Informationen und Service fir Patienten
mit hereditdrem Angioddem

Das hereditdre Angioédem bei Frauen
und in der Schwangerschaft

Leben mit dem hereditdren Angio6dem (HAE) —
eine Patientin erzéhlt

Leben mit dem hereditdren Angio6dem (HAE) —
ein Patient erzahlt

Leben mit HAE — zwei Patienten im Gesprach

Unser Leben mit HAE — Zwillingsschwestern erzdhlen

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

Arztlich kontrollierte Heimselbsttherapie —
auch bei Kindern bewahrt

Medizinische Eingriffe bei HAE —
eine richtige Vorbereitung ist wichtig

CSL Behring respektiert und schitzt die Privatsphére aller Personen, mit
denen das Unternehmen zu tun hat. Weitere Informationen zum Daten-

schutz von CSL Behring finden Sie unter http://www.cslbehring.com/privacy.

Auf Anfrage senden wir Ihnen auch gerne eine Druckversion zu.
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