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/ HAEi dékuje americké pacientské organizaci HAEA
m A za vyrazny prispévek na pripravé obsahu této

I ph'ru.éky, ktery vychazi z jejich spoluprace s HAE
ASSOCIATION specialisty.

ZENY S HAE

Cilem této pfirucky je poskytnout zenam s hereditarnim
angioedémem (HAE) informace o specifickych situacich, s nimiz se
mohou setkat.

muzU. Tato pfiru¢ka chce provést HAE pacientky tfemi zasadnimi
Zivotnimi etapami:

1) détstvi a puberta,
2) planovani rodiny a téhotenstvi,
3) menopauza a stafi.

Tato pfirucka je urena pro Ctenare z celého svéta.Vzhledem k tomu,
Ze se dostupnost lécby v rlznych zemich znacné Lisi, konzultujte
moznosti lécby v jednotlivych fazich zivota se svym oSetfujicim
HAE specialistou.




HAE A ZENSKE TELO

Porozuméni HAE a jeho vlivu na zenske télo

Od zacatku puberty az do pozdnich fazi menopauzy zazivaji zeny
znacné hormonalni vykyvy, zejména co se tyCe estrogenu. Zmény
hladin estrogenu mohou ovlivnit Cetnost i zavaznost HAE atak.
Jak zeny prochazeji rlznymi Zivotnimi etapami, je dllezité mit na
védomi to, jak mohou hormonalni vykyvy ovliviovat pfiznaky HAE
a pristup pacienta k lé¢bé atak.

VySetfeni na hereditarni angioedém
VCasné vysetfeni je nezbytné pro potvrzeni diagnézy HAE. K
diagnostice HAE typu I. a typu Il. jsou nezbytné krevni testy.

Toto krevni vySetieni lze obvykle objednat nebo provést v ordinaci
lékare, nicméné jejich dostupnost se mize v rlznych zemich Lisit.

Krevni testy nutné pro stanoveni diagnozy HAE zahrnuiji:

e Hladina C4.
 Hladina inhibitoru C1 esterazy.
» Funkce inhibitoru C1 esterazy.

HAE s normalnim inhibitorem C1
Néktefi lidé maji diagnozu HAE, ale jejich krevni testy ukazuji
normalni hladinu Cl-inhibitoru. Je dulezité tuto specifickou
diagnozu probrat se svym lékafem.



Od détstvi k puberté - divky a HAE:

DETSTVIi A HAE

Pokud jste roditem a/nebo pelovatelem o dité s HAE, je dllezité
byt pfipraven na situaci, kdy se u vaseho ditéte za¢nou objevovat
pFiznaky. Ziskani v¢asné diagndzy je kliCové pro zajisténi toho,
abyste vy, lékal/pediatr vaseho ditéte a oSetfujici HAE specialista
méli komplexni plan lé¢by HAE v pfipadé ataky.

Vypracovani planu lécby
Ackoli fada déti nevykazuje pfiznaky HAE az do rané puberty, je
dalezité spolupracovat s vasim lékafem na pfipravé planu Lécby,
aby vase rodina méla jistotu a byla pfipravena na situaci, kdy se
otok vyvolany HAE objevi.

Plan lécby by mél obsahovat nasledujici (dle dostupnosti ve vasi
zemi):

» Recept a pripravky na lé¢bu HAE méjte vzdy k dispozici pro
necekany pfipad.

» Popis diagnozy a doporuceni k lécbé od HAE specialisty
oSetfujiciho vase dité, které miZzete pfedat personalu lékaiské
pohotovosti.

« Koordinovany plan pro feseni ataky, kdyz je dité ve Skole.

Malé déti a déti, které nemaji Casté ataky, nemusi vzdy rozpoznat,
Ze jde o otoky zpUsobené HAE. Je dllezZité s vasim ditétem mluvit
o tom, co mlze ocekavat, pokud se HAE otok objevi.

Vék propuknuti prvnich projevi HAE se znacné Lisi pacient od
pacienta. Studie v3ak ukazuji,ze polovina pacient uvedla zatatek
priznak( do 10 let véku a vétSina zazila prvni ataku do svych 18
let.Je rovnéz zfejmé, ze ke zvySené frekvenci atak dochazi v obdobi
puberty a s pfichodem menstruace (ktera pfinasi zmény hladin
estrogend).

Obhajujte zajmy vaseho ditéte

Jako rodi¢ a/nebo pefovatel jste tou nejlepsi osobou, ktera mize
hajit zajmy vaseho ditéte. Proto je dllezité, abyste (1) rozuméli
tomu, jak maze HAE ovliviiovat Zivot vaseho ditéte, a (2) dokazali
za své dité fundované hovofit s dostate¢nymi znalostmi. DalSi
informace o rlznych typech angioedému, pfiznacich, spoustécich
a soucasné lé¢bé najdete na oficialnim webu HAEi: www.haei.org.
Pro informace v Cestiné mlzete navstivit www.haejunior.cz a/nebo
www.csaki.cz/centra-lecby-hereditarniho-angioedemu.

Pripravte plan leCby
Rodite a/nebo peclovatelé by méli ve spolupraci s oSetfujicim
lékafem ditéte vypracovat plan pro zvladani HAE atak s otoky,
véetné dostupné Lécby.

Pripravte pohotovostni plan

Je zasadni, aby kazdy, kdo se ucastni péfe o vase dité, byl
obeznamen s planem pro akutni ataky HAE. Pfipravte si a
poskytnéte detailni informace o vSem, co je zapotiebi k péci o vase
dité v pfipadé pohotovostni situace vyvolané HAE, vCetné aktualni
Llécby ditéte, vasSich preferenci, jak a kde by mélo dostat lékarskou
péci, a dulezitych kontaktnich udaju.

Organizace HAEi vytvofila karty prvni pomoci s jasnymi a
prehlednymi informacemi o HAE a lé¢bé nutné béhem ataky.
Karty prvni pomoci jsou dostupné v mnoha jazycich v nasi mobilni
aplikaci HAE Companion a na webu www.haei.org.

Pokud cestujete s ditétem, ujistéte se, Ze vite, kde se nachazi
nejblizSi zdravotnické zafizeni. S aplikaci HAE Companion
muUZete vzdy vyhledat nejbliZzSiho lékafe nebo nemocnici, jez se v
problematice HAE orientuiji.



Casté otazky zodpovidané nasimi HAE specialisty:

CASTE OTAZKY: Z POHLEDU
DITETE NEBO ADOLESCENTA

Se kterymi dospélymi osobami bych méla hovofit o své nemoci HAE?

Komunikace s dospélymi o vasi nemoci HAE je dllezita. Dospéli
ve vasem zivote jsou v pozici, kdy vam mohou pomoci, pokud mate
HAE ataku a potfebujete pomoc. Mohou mezi nimi byt ucitelé
z vasi Skoly, zdravotni sestry, trenéfi nebo pravni poradci, stejné
jako napf. vedouci skautského oddilu, rodice vasich pratel, vedouci
mimoskolnich aktivit a kdokoli, s kym mate pravidelny kontakt.
Vzajemna komunikace o vasi diagnéze HAE jim pomaha se lépe
pfipravit vam asistovat, pokud u vas dojde k HAE atace.

Ceho si mdm vsimat, abych mohla identifikovat ataky HAE a jejich
spoustéce?

Pozorovani toho, kdy k atakam dochazi, kde se na téle objevuji
a Co jsou mozné spoustéCe, vam pomUZze lépe porozumeét vasim
projeviim HAE. Pro sledovani a zaznam atak si mlzete vést denik
nebo zvolit bezplatny a jednoduchy nastroj v elektronické podobé
- aplikaci HAE TrackR od HAEi. Mlzete si také vést zaznamy o
svych menstruacnich cyklech a sledovat, zda koreluji s atakami a
stavy, kdy se necitite dobre. Podélte se o tyto informace se svym
HAE specialistou na pristi kontrole,nebot mohou mit velky vyznam.

Jak mohou puberta a menstruace ovliviiovat pfiznaky HAE a co bych
meéla v tomto obdobi ocekdvat?

Hormony mohou mit vliv na pfiznaky a zavaznost HAE. Puberta
Casto zplsobi zvySeny (nebo prvni) vyskyt otok(. Toto obdobi
doprovazi mnoho zmén. Je dulezité tyto zmény béhem prechodu
do dospélosti pfijmout. Menstruace mize vést u Zen k ¢asté&jsim
ovliviiuje kvalitu vaseho Zivota, méla byste situaci konzultovat se
svym lékarem.




Je otok v oblasti genitdlii obvykly?

Misto vyskytu otokd na téle se mize u kazdého Clovéka lisit.
Nektefi se s otoky genitalii nesetkaji nikdy, jini otoky v této oblasti
trpi Castéji. Otok genitalii mdze byt pro nékteré pacienty prvnim
pfiznakem HAE. U chlapcl se mlze jednat o otok Sourku, u divek o
otok stydkych pysk@. Casto byva zptisoben Grazem v dané oblasti
(napf. pfi jizdé na kole),ale miZe se objevit i samovolng, bez Urazu.

Jak mohu nemoc HAE vysvétlit svym prdteliim?

Néktefi lidé s HAE fikaji, ze maji ,zvlastni krev". Diky tomu, Zze
prateldm vysvétlite, co je HAE a jak se projevuje, jim umoznite
porozumét vasemu onemocnéni a oni vam pak mohou lépe
pomoci na vasi cesté zvladani HAE.

Jak mdm zvlddat HAE a mimoskolni/sportovni aktivity?

Budte aktivni a zijte naplno. Poradte se se svym lékafem o
vypracovani planu, ktery vam pom(ze maximalizovat vase aktivity
bezpelné a postupné. Aktivni pfistup a zdravy zivotni styl mohou
prospét vasi celkové psychické a fyzické kondici.

Casté otazky zodpovidané nasimi HAE specialisty:

Z POHLEDU RODICE NEBO
DOSPELE ZENY

Jak by mél vypadat pohotovostni pldn pro mé dité? Co bych méla
dopredu prichystat s lékarem svého ditéte?

Ujistéte se, Ze u sebe mate lékarfskou dokumentaci, ktera
obsahuje diagndzu, vysledky krevnich testd a kontaktni Udaje na
HAE specialistu vaSeho ditéte, a to na papife ¢i USB flash disku.
Mégjte ulozen telefonni kontakt na HAE specialistu vaseho ditéte,
aby mohl/a hovofit se zdravotnim personalem pohotovosti (i

nemocnice, pokud bylo vase dité pfevezeno na oddéleni,kde s HAE
nejsou seznameni. Dbejte na to, abyste vy a vase dité pravidelné
absolvovaly kontroly u oSetfujiciho HAE specialisty,a tim se ujistily,
Ze Cerpate nejadekvatnéjSi moznou lécbu s ohledem na mozné
terapeutické novinky ve vasi zemi.

HAE a antikoncepce - co potrebuju védét? Jaké mozZnosti
antikoncepce bych méla konzultovat se svym lékarem?

Promluvte si se svym lékafem o typu antikoncepce, kterou
planujete pouzivat. U mnoha pacientek mohou hormony na bazi
estrogent zvysit frekvenci a zavaznost atak s otoky HAE.

Existuje souvislost mezi infekcemi mocovych cest a HAE?

Stejné jako kazda infekce nebo zanét, také infekce mocovych cest
muUze spustit HAE ataku.

Jak se mohu zeptat svého lékare na nové lécebné terapie pro HAE?

Konzultujte varianty lécby a zjistéte,zda vam soucasny plan lécby
vyhovuje. To je dlvod, proC jsou pravidelné navstévy a kontroly
u vaseho lékare uzite¢né, a dokonce vam mohou zménit Zivot.
Oteviena a Casta komunikace mezi vami a vasim lékafem je stejné
zasadni. Nezapominejte, ze vase HAE ataky a spoustéce se béhem
Zivota mohou ménit z mésice na mésic nebo z roku na rok.

Mate néjaké tipy na zvldddni stresu?

Prizvéte do svého Zivota pfirodu a pfirozené zplsoby pro zvladani
stresu. To mlze zahrnovat cokoli od turistiky po prochazku u vody
(feky/more) nebo nenarolné aktivity, jako jsou meditace, poslech
hudby a dalsi metody podporujici hlubokou relaxaci.



HAE V TEHOTENSTVI &
PLANOVANI RODINY

Planovani rodiny a téhotenstvi jsou jedine¢nym obdobim v Zivoté
kazdé Zeny. HAE nenaruSuje plodnost, ale pro Zzeny s HAE je
dalezité pochopit, jaky vliv mize toto onemocnéni mit na jejich
téhotenstvi.Vypracovani planu a spoluprace s lékafem porodnikem,
gynekologem a HAE specialistou budou dobrym zakladem pro

vevs

Stejné jako symptomy HAE, také kazda dil¢i zkuSenost s
tehotenstvim mdze byt odlisSna.

Komunikace je klicova

Promluvte si se svym o3etfujicim HAE specialistou, porodnikem
a/nebo gynekologem o nastaveni planu lécby HAE. Ujistéte se, Ze
jsou vas oSetfujici HAE specialista a lékal porodnik/gynekolog v
pravidelném kontaktu.

HAE a genetika

HAE je dédi¢né onemocnéni a u kazdého ditéte narozeného rodici
s HAE existuje 50% riziko, ze tuto nemoc zdédi. Pokud chcete
otéhotnét nebo jste téhotna,vas lékar s vami individualné probere
vhodné terapeutické moznosti vaseho onemocnéni.

Lécba neplodnosti

Pary, jimz se nedari otéhotnét, mohou zvazit terapeutické postupy
pro lé¢bu neplodnosti. Vykyvy zenského hormonu estrogenu, jako
disledek této terapie, mohou ovliviiovat priznaky HAE. Je proto
dalezité, aby zeny, které se pro lé¢bu neplodnosti rozhodnou,
diskutovaly s lékafem i pfipadné nutné zmény v jejich soucasné
terapii HAE.
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Prabéh téhotenstvi

U pacientek s HAE se mohou Lisit jak pribéhy rdznych téhotenstvi,
tak i frekvence ¢i zavaznost HAE atak v ramci jedné gravidity. Vas
oSetfujici HAE specialista vam pomuZze vypracovat plan lé¢by na
miru vasim potfebam v obdobi pfed porodem, v jeho pribéhu, po
porodu a také béhem kojeni.

Mezinarodni doporuceni (2021) uvadéji, ze lé¢ba anabolickymi
androgeny (nebo steroidy) se béhem téhotenstvi a kojeni
nedoporucuje. U téhotnych nebo kojicich pacientek s HAE typu 1
nebo 2 lze zvazit podani kyseliny tranexamové a jako preferovana
lécba se doporucuje C1 inhibitor ziskany z krevni plazmy. Pokud
neni k dispozici C1 inhibitor, lze pouZzit plazmu upravenou
rozpoustédlem (SDP). Jestlize neni k dispozici ani SDP, je mozné
aplikovat Cerstvé zmrazenou plazmu. U ostatnich léCiv nebyla
v dobé vydani pfirucky publikovana data tykajici se podani v
obdobich téhotenstvi a kojeni.

Budte pfipravena na projevy HAE

Zatimco se u nékterych Zzen béhem téhotenstvi zadné ataky HAE
nevyskytnou, jiné uvadéji vyssi frekvenci a/nebo intenzitu atak
béhem obdobi téchto hormonalnich zmeén. Je dllezité vénovat
pozornost ranym priznakdm HAE atak, abyste mohla rychle
zahadjit lé¢bu a minimalizovat jejich zavaznost. Pamatujte, Ze
é¢ba anabolickymi steroidy (znamé i jako androgeny) se béhem
téhotenstvi nedoporucuje.

Zajistéte si dostatek éciv

Pokud uzivate akutni lé¢bu HAE,doporucenou v obdobi téhotenstvi,
ujistéte se, ze je k dispozici v nemocnici, kde planujete sv(j porod.
Méla byste si také zajistit dalsi léCbu (akutni a preventivni), kterou
budete potfebovat.

Na co pamatovat po porodu a po propusténi z nemocnice

e Méjte u sebe léky
Ataky HAE jsou béhem porodu vzacné,ale v nékterych pfipadech
muze dochazet k vyssi frekvenci a zavaznosti atak po porodu.
Zajistéte si proto dostatek LékU v tydnech a mésicich po porodu,
kdy vase télo prodélava hormonalni zmény.

¢ Kojeni
Kojeni mlZe byt spojeno se zvySenym pocltem atak u matky,
ale je doporucovano vzhledem k pfinostim pro dité. K dispozici
jsou u¢inné metody lé¢by HAE, které lze bezpetné pouzivat i
béhem kojeni. Androgeny by se béhem kojeni nemély uZivat.
Pokud zvaZujete kojeni ditéte, poradte se se svym lékafem o
dostupnych moZznostech, které by pro vas mohly byt vhodné.

» Testovani ditéte na HAE
PrestoZe byste asi chtéla védét,zda ma vase dité HAE co nejdfive,
zpravidla se doporucuje pockat s testovanim na HAE, az bude
dité staré alespon 1 rok, ¢imzZ bude vysledek testu presnéjsi.

13



14

Casto kladené otazky zodpovidané nasimi HAE specialisty:

Z POHLEDU TEHOTNE ZENY

Kterd léciva bych méla uZivat k lécbé HAE béhem téhotenstvi?

Ackoli zatim nebyly provedeny zadné klinické studie, které by
testovaly bezpecnost léki na HAE u téhotnych Zen a jejich déti,
zeny v USA i Evrope uzivaji béhem téhotenstvi substitucni lécbu
C1 inhibitory ziskanymi z krevni plazmy jiz mnoho let.

Mezinarodni doporuceni preferuji pro lé¢bu béhem téhotenstvi a
kojeniinhibitor C1 ziskanyz plazmy.Ten vSak neni dostupnyve viech
zemich. Vice informaci o této problematice najdete na predchozi
strance této prirucky. Poradte se se svym HAE specialistou, abyste
si stanovili, jaky typ Lécby pro vas bude ten nejvhodnéjsi.

Mezi léky, kterym je tfeba se béhem téhotenstvi obzvlast vyhnout,
patfi v8echny formy androgend, coz jsou pfibuzné muzského
hormonu testosteronu. Tyto léky by mohly ovlivnit vyvoj plodu,
a proto byste je neméla uzivat, pokud planujete pocit dité. Také
pokud zjistite,Ze jste téhotna, je nutné androgeny okamzité vysadit.

Patfi mé téhotenstvi mezi ,vysoce rizikovd* kviili HAE?

O tom, zda je téhotenstvi povazovano za rizikové, obvykle
rozhoduje porodnik a/nebo gynekolog a jejich tym.Tito specialisté
vsak casto klasifikuji pacientky s HAE jako ,vysoce rizikové® kvali
nékterym situacim, jez je nutné béhem téhotenstvi zohledrovat.
Nejedna se o nic, co by vas mélo znepokojovat. Znamena to pouze
to, Ze zdravotnici vénuji vam a vasemu ditéti zvySenou pozornost,
aby zajistili nekomplikovany porod.

Co kdyzZ necekané potrebuji porod cisaiskym rfezem?

Podle mezinarodnich doporuceni je vhodné pred cisafskym fezem
podat nitrozilni injekci s C1 inhibitorem, je-li k dispozici. A to z
toho dlivodu, aby byly hladiny C1 inhibitoru dostate¢né vysoké
pro vasi ochranu pred otokem zplsobenym HAE. Je také dulezité
mit po ruce nékolik davek medikace pro pfipad, Ze se po operaci
objevi otok. Tato situace dobfre ilustruje, jak dllezité je dopfedu
prokonzultovat plany s vasim porodnikem a/nebo gynekologem
a HAE specialisty, abyste méla jistotu, ze budou vSichni nalezite
pfipraveni.

Bude mit moje téhotenstvi vliv na mé symptomy HAE?

Studie neodhalily zadny zplsob, jak odhadnout, jak se mohou
vase pfiznaky HAE béhem téhotenstvi vyvijet. Je mozné, Ze se
tyto symptomy zlep$i, zhorSi nebo Ze zlstanou stejné. Paklize
téhotenstvi zaCne zplsobovat zmény ve frekvenci a zavaznosti
vasich pfiznakd, je mozné tomu prizplsobit vasi lécbu.

Md pohlavi ditéte vliv na zdvaznost HAE béhem téhotenstvi?

Neexistuje dlkaz, jenz by naznacoval, Ze pohlavi ditéte muze
ovlivnit ¢etnost a intenzitu HAE symptomd.

Jiz jsem porodila jedno dité a nyni cekdm druhé. Mohu ocekdvat,
Ze mé HAE symptomy budou podobné, jako byly béhem prvniho
téhotenstvi?

Obecné se uvadi, ze je kazda zku3enost s téhotenstvim jina.

Zatimco nékteré zeny u prvniho téhotenstvi zazivaji minimalni i
zadné zmény ve frekvenci HAE atak, béhem dalSich téhotenstvi se
muUze Cetnost a zavaznost priznakd lisit.
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Casto kladené otazky zodpovidané nasimi HAE specialisty:

Co mdm ocekdvat a na co se mdm pfipravit béhem samotného
porodu ditéte?

Vétsina zen uvadi,ze béhem porodu vse probéhlo pomérné zdarné.
Jak jsme uvedli vyse, je dulezité mit po ruce nékolik davek lékud
pro pfipad, Zze se objevi otoky souvisejici s HAE. Po porodu je
rovnéz nutné brat v potaz to, Ze u HAE pacientek mlze dochazet k
vyssimu vyskytu HAE atak.

Jaké je riziko prenosu HAE na mé dité?

Pokud ma néktery z rodi¢d HAE typu | nebo Il (nedostatek C1
inhibitoru), existuje 50% riziko, ze se toto onemocnéni prenese na
jejich potomka.

Védci se domnivaiji, ze dédi¢nost HAE s normalnim C1 inhibitorem
je podobna jako u HAE typu | a Il, ale vyzkum stale probiha.

V jakém véku se doporucuje testovat dité na HAE?

Je doporucovano, aby byly viechny déti ve vasi rodiné testovany
na HAE jiz v prvnim roce Zivota. Je dllezité védét, zda vase dité
trpi HAE, abyste mohla byt pfipravena na pfipadnou ataku. U
HAE s deficitem C1 inhibitoru (typ | a typ Il) vySetfeni spociva ve
standardnich krevnich testech, které mohou byt provedeny nebo
doporuceny v ordinaci lékafe a zahrnuji vySetieni hladiny C4 a C1
inhibitoru a funkci C1 inhibitoru. Momentalné je k dispozici pfilis
malo informaci ohledné testovani déti na HAE s normalnim C1
inhibitorem.

Jak bych méla komunikovat o HAE s mym porodnim lékarem ci
gynekologem?

Je dllezité navazat komunikaci mezi vasSim HAE specialistou a

lékarem porodnikem a/nebo gynekologem. Tim zajistite, ze budou

zodpovézeny vaSe dotazy a Ze lékafi budou spolupracovat na

vaSem planu écby.

Vas plan lécby by mel:

* zajistit, aby vSichni znali postupy podavani léCiv a aby byly tyto
postupy vzdy k dispozici,

 stanovit spoletné postup, jak bude zajistén pfistup HAE
pacientky k lékim béhem hospitalizace (pfinese si je s sebou
nebo bude nutné vyuzit nemocnicni lékarnu?),

« obsahovat nouzovy plan pro pfipad nutnosti porodu cisafskym
fezem (v€etné informaci, jez potfebuje znat anesteziolog).

Co mohu ocekdvat po porodu?

Zotaveni jak po vaginalnim porodu, tak po porodu cisaiskym
fezem muze vyvolat projevy HAE, a proto je dllezité ihned o3etfit
jakykoli otok, kde je podezfeni na souvislost s HAE. Jak jsme jiz
uvedli, zatimco samotny porod zpravidla probiha bez potizi, pravé
v poporodnim obdobi mize mnoho Zen zazivat vice problém(
zplsobenych HAE symptomy.

Meéla bych ocekdvat zmény u HAE béhem kojeni?

Toto je dalSi oblast, kde potfebujeme vice vyzkumu a informaci.

Ackoli to neni bézné, nékteré Zeny uvadeji, ze v obdobi kojeni
zazivaji vice projevl HAE. Pokud mate kojeni v planu, poradte se o
své lécbé s vasSim HAE specialistou. Jestlize uzivate léCbu na bazi
C1 inhibitoru, je doporuceno v ni pokracovat za Ucelem prevence
Ci lécby pripadnych HAE atak béhem kojeni.
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Dulezité informace pro:

PL/{NOVANl’ RODINY
A TEHOTENSTVI

Koordinace péce o téhotne zeny s HAE
NiZe najdete tipy pro planovani v pribéhu celého téhotenstvi.

Poradte se se svym porodnikem a/nebo gynekologem o moznostech
é¢by v nemocnici/zdravotnickém zafizeni, kde se chystate rodit.

MUj tehotensky denik

Zapisujte si své zkuSenosti béhem téhotenstvi. Evidujte si pfijem
vody, frekvenci atak a veSkeré zmény, které zaznamenate v priibéhu
téhotenstvi a po porodu.

MUj seznam ukold v tehotenstvi

» Seznamte svého porodnika a/nebo gynekologa se svou
diagndzou HAE.

« Navazte komunikaci mezi Cleny vaseho zdravotnického tymu
(oSetfujici HAE specialista, porodnik a/nebo gynekolog).

 Spolupracujte se svym zdravotnickym tymem na vytvoreni planu
LéCby, ktery pokryva viechny faze a aspekty vaseho téhotenstvi,
v€etné lécby HAE v naléhavych pfipadech a viech pfiznaka,
které se objevi v nemocnici.

Druhy trimestr (pfiprava na porod)

Obstarejte si lékafskou zpravu od oSetfujiciho HAE specialisty
nebo porodnika/gynekologa s uvedenim léCebnych postupl v
pfipadé cisaf'ského fezu nebo jinych nezbytnych zakrokd.

Treti trimestr
Méjte u sebe lékaiskou zpravu s planem lé¢by a kontaktnimi udaji
na lékafe porodnika/gynekologa a o3etfujiciho HAE specialistu.

Attacks

.‘,mvnﬁl

- May 10, 2023 8:00 PM

areas
« Extremity (arms, 169, hands, feet)
. Abdominal - stomach

Ziskejte kontrolu nad HAE diky aplikaci HAE TrackR

Mobilni aplikace HAE TrackR, vyvinuta ve spolupraci organizace
HAEi a HAE pacient(, je urena pro zaznam vasich HAE atak, lé¢by
a dopadl HAE na zivot vas a vasich blizkych.

Aplikaci lze pouzivat pro dllezita rozhodnuti,jak co nejlépe zvladat
vase HAE - napfiklad v ni mdzete sdilet udaje o svych atakach a
écbé se svym lékarem, pokud se tak rozhodnete.

HAE TrackR funguje na jakémkoli zafizeni (chytrém telefonu,
tabletu nebo PC) a odkudkoli na svété - navstivte haetrackr.org,
kde se dozvite vice a mlzete zalit aplikaci pouzivat.
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Casto kladené otazky zodpovidané nasimi HAE specialisty:

MENOPAUZA A STARI

Menopauza ma obvykle za nasledek sniZeni produkce estrogend,
coz ma vyrazny vliv na pfiznaky HAE u Zen. Lékafi zenam v
menopauze (asto predepisuji estrogenovou substitucni Lécbu.
Je dUlezité konzultovat rizika a pfinosy hormonalni substituce s
vasim HAE specialistou.

Priblizuji se véku menopauzy. Jak ta miiZe ovlivnit mé onemocnéni
HAE?

Studie zkoumajici vliv menopauzy na projevy HAE pfinesly
rliznorodé vysledky.Jedna rozsahla publikovana studie ukazala,ze
po menopauze se pfiznaky HAE zlepSily u 13 % zen,u 55 % zUstaly
stejné a u 32 % doslo ke zhor3eni. Jiné velké centrum lécby HAE
zjistilo,Zze po menopauze se symptomy zlepSily u 50 % zen,ale u 15
% doslo naopak ke zhorseni, v nékterych pfipadech se zavaznymi
symptomy. HAE se béhem menopauzy chova velmi rlznorodé a
nepredvidatelné. Proto je zasadni pokracovat v lécbé a kontrolach
u vaseho HAE specialisty,abyste méla jistotu maximalné vhodného
a pfinosného planu lé¢by HAE.

Mohu béhem menopauzy uZivat hormondlni substitucni lé¢bu?

Je znamo, ze systémova (peroralni nebo injekEni) léCiva s obsahem
estrogenu zvySuji pfiznaky angioedému u vétsiny HAE pacientek
(az u 80 %). Utinek lokalnich Lékd obsahujicich estrogeny (naplasti
nebo kosmetické pfipravky) na HAE nebyl podrobné studovan. U
vSech Lékd s obsahem estrogenu je nicméné nutné dbat zvysené
opatrnosti. BEhem menopauzy se obecné doporucuje vyhnout se
uzivani estrogenll a pro lé¢bu pfiznakd menopauzy je prefero-
vana jina lécba nebo postup bez uziti estrogen(.
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Casto kladené otazky zodpovidané nasimi HAE specialisty:

Mohu uzivat hormonadlni substitu¢ni lécbu, pokud jsem zdroveri na
preventivni lécbé HAE?

Odpovéd na tuto otazku neni znama, protoze toto téma zatim
nebylo dostate¢né probadano. Vi se, Ze léky s obsahem estrogenu
zvysuji frekvenci HAE atak,a paklize se k léCbé estrogeny pfistoupi,
je tfeba dbat zvy3Sené opatrnosti.

Jak mohu lécit priznaky menopauzy, pokud nemohu uZivat substituci
estrogeny?

Moznosti léCby obtizi spojenych s menopauzou by mély byt
peclivé zkonzultovany s vasim gynekologem, praktickym lékafem
a HAE specialistou. Jak bylo zminéno dfive, estrogenovym Llékim
je obecné nejlepsi se vyhnout. Udaje o transdermalnich nebo
lokalnich estrogenech jsou méné jednoznacné, pficemz existuje
nékolik zprav o tom, Ze jsou tyto pripravky nékterymi HAE
pacientkami dobfe snaseny, ale u jinych naopak jejich pfiznaky
zhor3uji. ACkoli nékteré zeny mohou transdermalni nebo lokalni
léCbu estrogeny tolerovat, méla by byt pouzivana s maximalni
opatrnosti. Léky obsahujici pouze progestin (bez estrogenu) jsou
efektivni u nékterych pfiznak( spojenych s menopauzou a nékdy
mohou mit preventivni Uu¢inek na HAE symptomy. Nehormonalni
pfipravky se rovnéz ukazaly byt ucinnymi pfi zvladani symptomii
menopauzy. Patfi mezi né selektivni inhibitory zpétného
vychytavani serotoninu (SSRI),jako jsou paroxetin nebo citalopram,
inhibitory zpétného vychytavani serotoninu a noradrenalinu
(SNRI), jako jsou venlafaxin, desvenlafaxin, gabapentin, klonidin
a oxybutynin. Vzhledem k velkému poctu moznosti je dllezité,
abyste léCbu menopauzalnich pfiznakd podrobné konzultovala se
svym zdravotnickym tymem.

Co mohu ocekdvat, pokud musim podstoupit hysterektomii
(odstranéni délohy)?

V souvislosti s hysterektomii je tfeba zohlednit dvé primarni otazky
tykajici se HAE. Prvni souvisi s moznosti, Ze chirurgicky zakrok
spustiataku HAE.K tomu m{Ze dojit pfi vlastnim operacnim zakroku
nebo pfi manipulaci v oblasti dychacich cest, pokud vykon probiha
v celkové anestezii. Chirurgicky a anesteziologicky tym by mél byt
dobfe seznamen s diagnézou HAE a mél by mit plan lé¢by HAE
ve spolupraci s vasim oSetfujicim HAE specialistou. Druha otazka
se tyka pfipadného vlivu zakroku na hormonalni hladiny. K jejich
ovlivnéni dochazi tehdy, pokud jsou zaroven s délohou odstranény
dalezité prodiskutovat s vasim gynekologem/chirurgem, protoze
zde existuji vedle prinos i mozna dlouhodoba zdravotni rizika.
Odstranéni vaje¢nikll vede ke snizeni produkce estrogenl a
navodi menopauzu. Tim muze dojit k ovlivnéni projevl HAE, ale
klinicky ucinek je nepfedvidatelny a nespolehlivy. Hysterektomie/
ovarektomie se v soucasné dobé jako létba HAE nedoporucuje
a oba zakroky by mély byt provadény pouze z jinych zdravotnich
ddvodd.

Meéla bych upravit/snizit substituci C1-INH, pokud se pfiznaky
béhem menopauzy zmirni?

Upravy v lé¢bé HAE, véetné substitu¢ni terapie C1-INH, by mély
byt projednany a provadény ve spolupraci s vasim lékafem, jenz
HAE (é¢i. Zmény terapie se obecné Fidi aktualnim klinickym
pribéhem onemocnéni, jeho vlivem na kvalitu zivota a moznymi
nezadoucimi Gginky léka. Upravy léEby jsou mnohdydiilezité béhem
rznych Zivotnich fazi nebo udalosti, zejména u dlouhodobych
profylaktickych rezim(. Menopauza je obdobim, kdy se pfiznaky
HAE mohou vlivem hormonalnich zmén zleps$it nebo zhorsit, a
proto mlze byt rozumné Upravu planu lécby zvazit. Nezapomente
se 0 tom poradit se svym HAE specialistou, abyste se ujistila, ze
bude Uprava provedena co nejbezpelnéji.
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