Dulezitost véasné
diagnostiky HAE

Presna a v€asna diagnostika détskych pacientl

s HAE je zasadni, protoze jim umoznuje vyhnout
se zbytecnym riziklim a operacim a ziskat pfistup
k adekvatni lécbé.

Diagnozu lze stanovit z krevniho vzorku
(komplement a genetickeé testy). Vzhledem

k tomu, Ze komplementovy system neni ve véku
do jednoho roku plné vyvinuty, diagnostické
testy by se mély opakovat poté, co dité dosahne
jednoho roku.

U vSech novorozenct nebo kojencl bez priznakl
s pozitivni rodinnou anamnézou je tfeba pocitat
s nedostatkem inhibitoru C1, dokud neni tato
diagnoza vyloucena.

Jakmile je diagnostikovan novy pacient s HAE,
doporucuje se rodinny screening.
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Podpofite nas?
Vase finanéni dary mazete posilat
na nas bankovni ucet 2001782429/2010.

Vice informaci o HAE je k dispozici
na www.poznejhae.cz

Upozornéni: Obsah tohoto dokumentu je pouze informativni.
HAE Junior z.s. nenese odpovédnost za aktualnost, presnost
a Uplnost obsazenych informaci, ani za jakékoliv nasledky
zplsobené vyuzitim téchto informaci. V pripadé jakychkoliv
nejasnosti, nesrovnalosti ¢i zdravotnich komplikaci se poradte
se svym osSetrujicim lékarem.

Tento privodce vydala pacientska organizace HAE Junior
za podpory spoleénosti Takeda Pharmaceuticals Ceska republika.

Tato ptrirucka poskytuje
mezinarodni odborna
doporuceni, jak lépe
zvladat HAE pro
dosazeni vyssi kvality
Zivota u pediatrickych
pacientd.

"HAE



Specifika HAE
udéti

Nastup ptiznaka v raném véku muze byt

Priznaky v kojeneckém véku jsou extrémné
neobvyklé; primérny vék pri pocatecnim
nastupu priznakd HAE &ini 10 az 12 let.
Nejbéznéjsi oblast vyskytu pocatecni ataky
HAE - otok koncetiny.

U novorozencl a 40-50 % pediatrickych
pacientl se objevi erythema marginatum -
¢ervena kozni vyrazka podobna mapé, jako

prodromalni symptom, ktery je Casto nespravné

diagnostikovan jako koprivka.

Nejcastéjsi priznaky HAE u déti - bolest bficha
(obvykle $patné diagnostikovana jako akutni
zanét slepého streva).

Obstrukce hornich dychacich cest se u déti
vyviji rychleji, a to kvlli mensimu prameéru
dychacich cest.

Cetnost a zavaznost priznakd se miize béhem
dospivani zvysit vinou hormonalnich zmén nebo
kvlli zahajeni uzivani peroralnich kontraceptiv
s obsahem estrogenu.

Casté spoustége, které mohou u déti vyvolat
zachvaty HAE - mechanické trauma (53 %).
psychicky stres (37 %), infekce dychacich cest
(37 %) a hormonalni zmény (26 %).Y

Y Zotter Z. Orphanet J Rare Dis 2014

Lécba HAE
u pediatrickych
pacienti

Indikace pro farmakoterapii
jsou podobné jako u dospélych:

Akutni lé€ba - zamérena na rychlé, ucinné

a bezpecne zmirnéni ataky HAE.

Profylaxe - preventivni opatfeni doporucena

pro snizeni frekvence a zavaznosti atak HAE.

Lze je provadét:

- kratkodobé: prilezitostné, doporuceno
zejména pred chirurgickymi nebo zubnimi
zakroky,

- prerusované: vhodna jako nékolikatydenni
écba ve stresovych obdobich (p¥i nastupu
do Skoly, béhem zkousek, chfipkové sezdny,
rodinné krize),

- dlouhodobé (pravidelné uzivani léku):
doporucuje se pro snizeni zatéZze nemoci
HAE, prevenci a zmirnéni atak. Ve véku
do 6 let je dlouhodoba profylaxe indikovana
pouze zridka.

VYHODY DOMACI TERAPIE

zadnéa opozdéni v lécbé,

dité nemusi opustit bezpecné prostredi domova,
vétsi svoboda pro pediatrické pacienty a rodinu,
méné zameskanych dni ve skole.

PRAVIDELNE NAVSTEVY

Konzultace se specialistou na HAE by mély
probéhnout alespon jednou ro¢né, aby bylo mozné
sledovat onemocnéni a kvalitu Zivota pacienta.

INDIVIDUALNI PLAN LECBY

.Pacienti s HAE lé€eni podle individualizovaného
planu pé€e mohou Zit stejny zivot jako zdravi jedinci.”

prof. Henriette Farkas

Zvlastni podékovani patfi prof. Henriette
Farkasové, ¢lence HAE Junior Expert Advisory
Board. Prof. Farkasova vede madarské
Angioedema Centrum pro Reference

a Excellence na Semmelweis University

v Budapesti. Pravidelné prednasi na svétovych
konferencich a publikuje vyzkumné prace na téma
HAE u pediatrickych pacientl a dalSich typl
bradykininem zprostredkovanych angioedémd.



