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Pacjentom
spojrze¢ na
chorobe z innej
perspektywy,
wzajemnie sie
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Dziedziczny obrzek naczynioruchowy
(ang. Hereditary Angioedema, HAE)

jest bardzo rzadkq i potencjalnie zagrazajgcq zyciu chorobg genetyczngq, ktéra
wystepuje u okoto 1 na 10.000 do 1 na 50.000 oséb.

9 HAE jest choroba dziedziczna,.

Objawy HAE obejmujq obrzek w réznych czesciach ciata, w tym: konczyny gor-
ne, koficzyny dolne, brzuch, genitalia, twarz i drogi oddechowe. Pacjenci ze
zdiagnozowanym HAE majg wade w genie, ktéry kontroluje biatko krwi zwane
Cl-Inhibitorem. Ta wada jest przyczyng braku réwnowagi biochemicznej, ktéra
wytwarza obrzek. Dziedziczny obrzek naczynioruchowy jest réwniez znany jako

niedoboér Cl-Inhibitora - typu I i typu II.

Objawy

Objawy czesto pojawiajg sie nagle
i niespodziewanie.

Atakom, zwanym takze napadami,
zawsze towarzyszy obrzek i bol.

U pacjentéw z dziedzicznym obrze-
kiem naczynioruchowym wystepujq
nawracajqgce epizody obrzeku m.in.
rqgk, stop, przewodu pokarmowego,
genitaliéw, gardta, krtani, ktére mogq
trwaé od dwéch do pieciu dni.

Leczenie

HAE to choroba nieuleczalna. Nale-
zy pamietaé, ze w przeciwienstwie do
obrzeku naczynioruchowego spowo-
dowanego alergiqg, HAE nie reaguje na
leki antyhistaminowe, kortykostero-
idy, czy epinefryne!

Leczenie zapobiegawcze przeznaczo-
ne jest dla pacjentéw, ktorych jakosé
zycia zostata mocno obnizona wsku-
tek choroby. Leczenie zapobiegawcze
oparte jest na ludzkim C1-INH esterazy
oraz na lanadelumab.

Leczenie dorazne (w sytuacji zagroze-
nia zycia):

+ ostre napady brzucha,

« ostre napady szyi/krtani.

STERS patska

Leczenie przedzabiegowe przezna-
czone jest dla pacjentéw z planowa-
nym zabiegiem dentystycznym lub
chirurgicznym, ktére bardzo czesto
wyzwalajg napady dziedzicznego
obrzeku naczynioruchowego. W le-
czeniu przedzabiegowym stosowany
jest koncentrat ludzkiego C1-INH es-
terazy, optymalnie na jedng lub dwie
godziny przed planowanym zabie-
giem.

Leki

Podskérne: FIRAZYR, HAEGARDA /
BERINERT 2000/3000, KALBITOR,
TAKHZYRO

Dozylne: BERINERT, RUCONEST, CINRYZE

Wyzwalacze

» Stres
=16
Przemeczenie
Zabiegi operacyjne
Infekcje (przezigbienie, grypa)
Urazy mechaniczne
Wysitek fizyczny

z normalnym
poziomem C1-INH



wigzek z osobqg chorg na HAE to przede
wszystkim zrozumienie, obycie sie ze
strachem i lekiem. Trzeba nauczy¢ sie
zy¢ normalnie. Che¢ odcigzenia part-
nera w bélu i cierpieniu poprzez poda-
nie lekébw, pomoc w sprawach codziennych, ta-
godzeniu stresu, zawiezieniu do lekarza czy na
SOR. Nasza druga potéwka podczas swojego ata-
ku moze w swojej ztosci mowic rézne stowa m.in.
“dlaczego ja?”. Naszym zadaniem jest zrozumieé
i wesprze€. Posiadanie leku daje bardzo duzy
komfort psychiczny zaréwno pacjentowi jak i jego
drugiej potéwce. Szybsze podanie to szybsze doj-
§cie do siebie. Nie mamy mozliwosci “przezycia”
choroby ale zawsze mozemy doksztatcac sie w jej

@ YOUNGSTERS Potska

temacie. Pomoze to nie tylko w zrozumieniu prze-
zyc€ drugiej potowki ale takze w szybszej pomocy.

Zrozum cierpienie drugiej potowki!
Dowiedz sie jak najwiecej o chorobie!
Wspieraj!

Naucz sig¢ podawac lek!

Posiadanie dziecka to niezwykte
przezycie. W HAE bardzo wazne
jest przygotowanie dziecka
psychicznie oraz emocjonainie,
aby potrdfito sobie poradzi¢

W zyciu codziennym. Rodzic
powinien edukowaé swoje
dziecko od najmtodszych lat!

Swiadomy pacjent
bo bezpieczny pacjent!

azde dziecko po-
winno by¢ Swiado-
me swoich obja-
wow i nie powinno
ich bagatelizowad.
W celu zmniejszenia nieswiado-
moséci na temat choroby oraz
ryzyka wykluczenia spoteczne-
go, nalezy informowacé najblizsze
osoby i réwiednikbw o chorobie,
objawach i sposobie leczenia.
Szkota (dyrekcja, nauczyciele,
uczniowie, pielegniarka) powinni
by¢ poinformowani o chorobie
oraz powinni wiedzie€ jak dzia-
ta€ w przypadku wystgpienia
napadu. Wazne jest aby nie pa-
nikowa¢ i postgepowaé zgodnie
ze wskazéwkami przekazany-
mi przez rodzica chorego. Nasze
dziecko, w przypadku napaduy,
powinno by¢& spokojne, zabrane
w spokojne, odosobnione miej-
sce aby zredukowag stres!

Pamiebaj?
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szkola

« powiedz o chorobie nauczycielom
i dyrektorowi,

 zgto$ sie o pomoc jak najszybciej,

« poinformuj rowiesnikébw o choro-
bie,

« zapewnij szkolenie dla pielegniarki
szkolnej,

« zawsze posiadaj ze sobq lek.

praca

porozmawiaj z pracodawcg
o chorobie,

uczul wspotpracownikéw na obja-

wy, ktére mogqg wystgpic,

nie bdj sie mowig, ze Zle sie czu-
jesz,

naucz wspoétpracownikédw, co ro-
bi¢ w sytuacji napadu,

zawsze posiadaj ze sobq lek.

T T

o o A T T
zycie ;
codzienne

« nos$ ptaskie buty zamiast obca-
sow,

« pozwdl sobie na chwile przerwy,

« zachowaj spokdj,

« rob to co kochasz,

* nie przemecza; sie,

« zawsze posiadaj ze sobq lek.

podroze

: « trzymaj leki w bagazu podrecznym,
: * naucz sie samoiniekciji,

: « stworz plan podrézy,

« nos$ luzne ciuchy,

« zabieraj ze sobg informacje od le-
karza po angielsku,

« sprawdz pogode w miejscu docelo-
wym,

» pobierz aplikacje HAE Companion,

 baw sie dobrze!

T T



Gdy bytam mtodsza zawsze rodzice kazali mi sie
oszczedzaé. Od kilku lat zaczetam chodzi€ po gérach.
Mimo tego, ze taka wedrowka zawsze kohczyta sie ata-
kiem - nie rezygnowatam. Udato mi sig¢ nawet zrobi€ 26
km w Tatrach. Jednak mimo wszystko ta choroba moc-
no ogranicza, zawsze startowatam ze strachem i le-
kiem gdzie tym razem spuchne. Lubie réwniez chodzi¢
na sitownie. Jednak z czasem zauwazytam, ze nie moge
przesadzac¢ z treningami aby nie powodowaé atakow.
Wszystko z umiarem. Z HAE trzeba nauczy¢ sie zy€.

&) YOUNGSTERS poiska

({4

adipis nosto dolent praessit praestrud erci
ipis et num autat. Ut nullaore magna feu
facincipisis ex eu feugait nim zzrit, susci tio
od dolesequam velesto do eugait exer sum
: . Brey jt accum velit dit vel
B ip erat adip eu
adiam zzrit, quat.
acidui elis aut-
pra? intiorae et vis

Ming enim zzrillaore mincidunt ut ad
dit iriustisit nit ipisit nullutpatie vullum
quiscipisi tat Ut ex euis dit nonsed tatin

que essidee stns “diure 1ps, cludem. Ahae

natquonum pubhc1v1d cus con ter que num
menimiusquam se peris concumum. Itand—

mo unimanum es con di terei ia rei inprac tist

nverep e W\Stfécé’

abus, dit prem pari senater enatius,
imanum tem vis. me caet interficae tug
aperces trumenequem moviri, supim
quam aut facivignatus cae conficae ergh
fent. meissen tiemusus. Simis ad aucot
me maciessa L. Fulin dius sum no. Cat
la conum perbis inem que crit, mo tela
nos, ocaetiam hos inti, sed morbemq
quam in acerbis tisquos, quo me consi
labes? Omnos, con audees re, vissedof]
in vessil hos ad atus nost it con Itam facider
itesidem seniculos C. Edi facre factur in-
atquertum ut quam facchus, quemussimaio
ut factum in Itam manum et, pri, vendet;
Catuidem imorum inprortanum es inte, nos
susquitalin venit verus postem, Catu quod
imis issul cultinati simor poptiae nonsul hael-

ropuraitei podeajscies Eptiendientaedytacjaporsces cadie sprawic, ze kazdy

eraris Coﬂ%%éé%lf&é% FE@B&‘;& iedyqiRrzyiaenehpizes tzanisorozchwili woknegiezast iiRZemtuAhSuKeRStiuc
‘Fe§ 8

prarbi 1c re co
ZI e

crit CUT’OX nem ce es SCG emym 1SQUO

Casdam&iaolag%et%&rr%saazﬁnonsuhsv _ Menamlissus et viveheb unturo

egerici consum imant. Senteri cae, num cerit

Nae % spokbjbematatgeszostoriserredgkowany, a zqchowmmw@awwgiemejsrwn@eo

tenat cret idius ceri publiem oricere cotatus,
noves? Erte quiticaut adeoreoris aut L. Tim-

L. Sena ne caequi patis. Apesit interei in sed moltora? quam movendam diemqui st? Pali
wa’ﬁ HEADLINE BREAKSYP nikt nig hedzia qi R8T nodknStors sighie mySle AiicryakankEs - g0y .

szkadzat. Zajmij wygodnq pozycwns@ﬁ@auuwm inerorPRYbgHebgke.

Maribus cupimil horum estract ordienatur

er 10

stowac plecy. Dtonie mozesz odiadtyGansdietexit. Fuiti dhym L 1li .
mEm augue ent adrlbt pra}; Conulla cons Y e o OY‘@Y\I&I&YX} i ltWPJeJ g]P(iR{H‘e %’ %S\Nﬁqgj%l 'ﬁ;_ [J%\}%]gl %BP mum

con simmori ceperte sedem aciéna ngns

dolortPorkAHREA vloborem auis. i don n vers Sden am m&zxamyﬁgspozvvﬂ TS QHRIYRSS o uﬂt?;kéﬁ?ﬁr%
ad magmg ﬁrba%%f?ﬁ fé‘&éﬁ?u SprEBUAELRREESpR re hus HESGhRGRAdeChid: opubiius hil cae
s n

quipisim

odigniam, J{%E%leté) Eé%g%(g:qus gng;ﬁ»g{slpdrd‘? & aigrrrd Brage Val@)@mg%%rz oczy. Nie wstawaj od razu - daj sobie

ut adipit Q«hb‘r}ﬁ AEBM um, s€ etreo, sen nonMma

It, voloreetuer si. resci tra rentide risserraris vagillem, maio ips,
Del eu facipit nibh ea adiamet vel- erei se acchuc o vis estrat.

enit landiat. Erillutpat inim quis nisit vendre Quo pri, sintis sunum, ste eorum
tie exerci tat. Esequip eugue velendre magna  consusquem. Mulvidit, sususcr enatiam la

S2YROBRSLE POICZUS v RRIEALE™ auod Ttk Hr%owolne zakonczenie medytacii.

YOUNGSTERS patsia ()




IR YR ¢ ‘ﬁ
AP =
//ﬂﬂaﬂ'b}% 1_\&%-:; <
A ) ’
AN AN

WAl j‘:s) :;;,/

\ L IO TR T T R4, 4 spns-bg skres
"l-
X 1,
.

T, (A o
'*F"-i#' X h\\%@ a0
% SONSINS\NSA 27
&

e

TR

i

“L" 7

“_—
Tt

(

((/(((

T——

&
o)

“"I.l‘-

il

ok —

L
iy
¥
e
l.'..'.

£l

S,
N,

o
2\
Ry

)

fs

ipis et num autat. Ut nullaore magna feu aperces trumenequem moviri, supimus,
facincipisis ex eu feugait nim zzrit, susci tio quam aut facivignatus cae conficae erori

od dolesequam velesto do eugait exer sum fent. meissen tiemusus. Simis ad auconulicus
iure er sit ut volorerit aut accum velit dit vel me maciessa L. Fulin dius sum no. Catimus
ecte esting er alit am iurem ip erat adip eu la conum perbis inem que crit, mo telati,
feugait eu feumsandigna adiam zzrit, quat. nos, ocaetiam hos inti, sed morbemque inu

o

: 3.}_{', zzrillaore mincidunt ut ad
stisit nit ipisit nullutpatie vullum
tat. Ut ex euis dit nonsed tat in
fit lor sum nonsequipit nulla adip
nsenibh elit veriustis nim quis

e e,

A
N

o,y
3

0
AN

el digniatum zzrit wisl iure min- : I : s
el digniatu St ture R Uguero enibh er acidui elis aut- quam in acerbis tisquos, quo me constel - 1‘
at dunt aut ad magna feugait . - . . .
: . patem eConsus, ervis tempra? intiorae et vis labes? Omnos, con audees re, vissedo, patilla i
a feugue volorti smolor autat, ) o . . : . i
. A . la sa nos num issessilic ommo hos forum in vessil hos ad atus nost it con Itam facider o '
is niscinibh et nullaore dit nulla o . . . ) ) -
i X num, urnihic ientent. Vest? Tiam nos hos itesidem seniculos C. Edi facre factur in- b
con utet, corer amet nullut atin henim vo- " #

auctum testiam. atquertum ut quam facchus, quemussimaio

As es oc viliis, co nox se, ocur. Rum ut factum in Itam manum et, pri, vendet;
opoterunir periptilis, nosseniris no. Cupior- Catuidem imorum inprortanum es inte, nos
tem dum ina, nossa sim inesicibus, di prordie venit v d
Rl aaialici\ig @S teg gk ™ 1

g
- i

=y

—
L

lor incipit adion ut il irilisl dunt prat luptat.
Hos prei pra.

Nostanternum fatus non nemo-
verite contem. et ad dest public tem il us,
que essidee stris, diure ips, cludem. AjilIE
menimiusquam se peris concumumg
eraris consim sit. Tus inces hala me ¢#
invereo credici stermis; hostem ete,
prarbisOpic re conu etela amentebui
crit curox nem face es hiiscerehem rigiumg

o

(((\

((((

Sprébuj znalez¢ w ciggu dnia kilkkanascie minut na éwiczenie.

(/

“i““

\
|
\

iy,
=
el

Q
1. Usiqdz wygodnie, rozluznij migénie, przymknij oczy. 4. Zatrzymaj oddech i policz do pigciu. 1 f:—‘

{:} i

2. Wdychaj powietrze nosem, wydychaj ustami. 5. Potem wolno wydychaj, rozluzniajgc barki, tutdw
i brzuch.

/.

o | . =N 1)L\ '
a;‘gﬁ;:e%fi?gstzaéjgch:cz:géoCipFerEony), spychajgc po- 6. Oddychaj swobodnie i gteboko. “‘ ’. " ‘ .I" » 4
. Hyn J '
r{ \\\‘ . {{\\f ‘

S S !/‘ /
[N

L

&) YOUNGSTERS poiska

3. Podczas wdechu wypychaj okolice brzucha (uzy- .‘n“.

VEAN)S)s
el s NIINE™S







I

e azdy obrzek
naczymioruchowy
ma podioze
Jlergiczne

Objawy HAE obejmuja:

« Obrzek [ opuchlizne

« BOl brzucha

« Niedroznos§¢ drég oddechowych

» 9 Czesto btednie diagnozowane
jako reakcja alergiczna

lixzZna jesh
wezesna diagnoza
HAE

HAE mozna tatwo zdiagnozowaé za
pomocq badania krwi, jednak rozpo-
znanie moze zajgé nawet ponad 10
lat, poniewaz objawy sq bardzo po-
dobne do objawdéw innych, bardziej
powszechnych chorbéb

T T

HRAE jest choroba
genebyczng

» Wada genetyczna jest przenoszo-
na z pokolenia na pokolenie

« HAE moze wynikaé¢ ze spontanicz-
nej mutacji w momencie poczecia

« Dzieci majq 50% prawdopodobief-

stwo na odziedziczenie HAE od ro-

dzicéw

HAE zwiazane jesh

. Z wywarzaniem

nadmiernej ilosei
bradykining

Niski poziom i brak aktywnosci biolo-
gicznej inhibitora C1 powoduje nad-
miernq produkcje bradykininy. Leki
przeicwalergiczne, takie jak leki prze-
ciwhistaminowe i kortykosteroidy sq
nieskuteczne w leczeniu HAE

dowiedz
sie wiecej

AN AN

piekniepuchne.org

Polskie Stowarzyszenie
Pomocy Chorym
z Obrzekiem Naczynioruchowym

T T

N\



Cze§€! Nazywam sie Monika. Od urodzenia patrzy-
tam na cierpienie i obrzeki mojej mamy. To wtasnie od
rodziny ze strony mamy wszystko sie zaczeto. Od zawsze
bytam usSwiadamiana, ze jestem obcigzona ryzykiem
posiadania HAE i ze niestety nie ma skutecznych lekoéw
na te chorobe.

W 2005 roku jako mata dziewczynka w pierwszej kla-
sie podstawoéwki na przerwie szkolnej jadtam lizaka gdy
nagle poczutam, ze moja warga zaczeta mnie boleé
i stawata sie coraz wigksza. Gdy spojrzatam w lustro wie-
dziatam, ze to méj pierwszy napad HAE. Dzieci wytykaty
mnie palcami i Smiaty sie z mojej ,ogromnej wargi”. B6l
nie przechodzit a opuchlizna byta juz na nosie, policz-
kach i jezyku. Towarzyszyt mi strach. Tak sie zaczeta moja
przygoda ze szpitalnym oddzialem ratunkowym: pierw-

@ YOUNGSTERS ratsica

sze ktucia i wenflony. Nie mieli§my lekéw na HAE a wiec
podawano mi jedynie sterydy. Napady miatam raz, dwa
razy w miesigcu. W 2015 roku zostatam skierowana do
Bydgoszczy do doktora Gockiego, dzieki ktéremu moj
koszmar z bélem i niepewnosciq troche sie zmniejszyt.
Otrzymatam pomoc w postaci lekéw. Zmniejszyto to
méj pobyt w szpitalu, poniewaz leki podawali§my sami
w domu. W 2023 roku w Krakowie dowiedziatam sie o no-
wym, jeszcze skuteczniejszym leczeniu i podjetam decy-
zje o zgtoszeniu sie do programu lekowego, poniewaz
moje napady zagrazajgce zyciu wystepowaty juz regu-
larnie co najmniej raz w tygodniu. Wierze, ze przysztosé
os6b z HAE bedzie bezbolesna i petna ,,normalnego” zy-
cia.

Czes§¢, mam na imie Rafat i mam
26 lat. Pierwsze objawy HAE pojawi-
ty sie u mnie w czasie szkoty pod-
stawowej. Byly to wylqcznie obrzeki
obwodowe, dtonie i stopy. Nikt nie
wiedziat skgd sie one biorg. Zazwy-
czaj myslano, ze sie o co$ uderzytem,
albo ze co§ mnie ugryzio. W 2018
roku, po zabiegu stomatologicznym
pierwszy raz wystgpit u mnie obrzek
twarzy i krtani. Gdy trafitemn do szpi-
tala wiekszos¢ lekarzy twierdzita, ze
spotkata sie pierwszy raz z ,czym$
takim”. Leczono mnie doraznie leka-
mi przeciwhistaminowymi, ktére nie
przynosity efektéw. Ordynator z od-
dziatlu wewnetrznego, przypomniat
sobie, ze na studiach kto§ wspominat
o bardzo rzadkiej chorobie, ktéra ob-
jawiata sie miedzy innymi charakte-
rystycznie obrzeknietymi ustami, ta-
kimi jak moje wtedy. Zlecit zrobienie
badani na poziom inhibitora C1 este-
razy i skierowat mnie na konsultacje
do SU w Krakowie, gdzie HAE zajmo-
wata sie Pani Krystyna Obtutowicz.
W trakcie wizyty zostala potwier-
dzona diagnoza - wrodzony obrzek
naczynioruchowy. Po diagnozie uzy-
skatem dostep do specjalistycznych
lekéw, dzigki czemu moje zycie sie
zmienito. WczeSniej w momencie
wystqgpienia ataku twarzy bgdz krta-
ni moéj pobyt w szpitalu trwat co naj-
mniej 5 dni. Od niedawna, dzigki le-
kom byt to tylko jeden dzieh. Teraz po
uczestnictwie w letnich warsztatach
HAE i skorzystaniu z kursu samoinie-
kcji nauczytem sie sam podawacé leki
i statem sie ,,wolnym” cziowiekiem.

JAHISTORIA
pafal €-——""
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Czesc! Jestem Wiola! Mam 29 lat. Zostatam zdiagno-
zowana dopiero okoto 3 lata temu, jednak moja historia
z HAE zaczeta sie duzo wczesniej.

Od najmiodszych lat miatam silne béle brzucha, za-
wsze byto doszukiwanie sie albo ataku wyrostka, szko-
dliwosci pokarmu lub przemeczenia sie. Kilkanascie
razy bytam na SORze jednak nikt nie potrafit mi poméc,
czekatam az samo przejdzie. Zdarzato sig, ze nie bytam
w stanie normalnie funkcjonowaé¢ przez kilka dni. Pierw-
szy atak zewnetrzny miatam ok. 12-13 roku zycia. Spuchta
mi wtedy cata twarz tak, ze czutam sie jak Swinka Peppa.

20)

W tamtym czasie lekarze réwniez rozktadali rece, nikt
nie wiedziat co moze by¢ przyczyng. Raz sie nawet dusi-
tam. Moja droga do diagnozy byta bardzo diuga i ciezka.
Sktadata sie na kilka pobytéw w szpitalu i kilkadziesigt
wizyt u réznych specjalistébw. 15 lat oczekiwania, mie-
sigce bolu i cierpienia. Wycofywatam sie z zycia towa-
rzyskiego, lecz nigdy sie nie poddatam. Az nadszedt ten
moment - udato sie postawi¢ diagnoze HAE. Teraz, gdy
mam dostep do lekébw moje zycie stato sie znacznie lep-
sze, moge funkcjonowa¢ jak normalna, zdrowa osoba.

Od kiedy pamietam, bytam swiadoma choroby, po-
niewaz zdiagnozowany byt méj tato, babcia i kilka in-
nych oséb z rodziny. Méj tato jako pierwszy z rodziny
zostat zdiagnozowany w Krakowie, pézniej babcia i po-
zostata czesé rodziny.

HAE potwierdzono u mnie w Krakowie gdy miatam 6
lat. Poczgtkowo nie miatam zadnych objawéw. Zmienito
sie to jednak w okresie dorastania, gdy zaczetam mieé
ataki brzuszne, a z czasem takze obrzeki twarzy i innych
czesci ciata. Aktualnie nie mam wielu atakéw w roku,
ale z roku na rok ich przybywa. Najczesciej mam obrzek

brzucha, z ktérym budze sie nad ranem, wtedy juz atak
jest na tyle rozwiniety, ze wymiotuje i mam problemy
z oddychaniem. Czynnikiem najczesciej prowokujgcym
napady jest u mnie miesiqczka, infekcje i stres. Na co
dzien staram sie normalnie funkcjonowag, leki mam za-
wsze przy sobie, a gdy zajdzie potrzeba podaje je sobie
sama. Nieraz podawatam sobie leki na uczelni czy wa-
kacjach. Dzigki temu, ze nauczytam sie samoiniekcji na
jednej z konferencji HAE W Warszawie, nie boje sie po-
drézowac i wyjezdzac za granice.
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Dominika
Wiktoria
Wioleta
Jakub
Monika

Dawid

Rafat
Magdalena
Karolina
Marek
Daria
Wiodzimierz
Maja
Hanna
Anna
Mateusz
tukasz

Kamila
Barttomiej
Amelia
Nadia
Natalia
Aleksandra
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