PASSION

FUR SELTENE
NNNNNNNNNNNN




Endometriose oder HAE? Symptome des hereditaren Angioodems

Erkennen Sie den Unterschied.

Wenn Frauen mit wiederkehrenden Bauchschmerzen und Schwellungen
im Unterbauch in Ihre Praxis kommen, liegt der Gedanke an eine
Endometriose nahe. Es kann sich allerdings auch um Symptome des
hereditaren Angioédems (HAE) handeln.
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Hautddeme im Gesicht

. . Gastrointestinale Odeme
HAE ist eine seltene ge-

Endometriose ist eine chro-

nische, benigne Erkrankung,
bei der sich Gewebe, das dexr

Gebarmutterschleimhaut
dhnelt, auBerhalb des Uterus
befindet.t

netische Erkrankung, die
starke Schwellungen vaon
Haut und Schleimh&@uten an
unterschiedlichen KGrper-
stellen verursachen kann.2

. Gemeinsamkeiten und
J Rezidivierende starke Abdominalschmerzen J
\/ Schwellungen im Abdomen \/
J Unklare Ursache bei chronischem Verlauf /
Positive Familienanamnese
(‘/) (Symptomatik, Diagnose) (J)
x Schwellungen in anderen Korperregionen ‘/
(Extremitaten, obere Atemwege, Kopf)
J* Zeitlicher Zusammenhang ‘/
mit Menstruationszyklus
J Verringerung der Symptome durch Einnahme x
von hormonhaltigen Medikamenten
x Hautschwellungen ohne Juckreiz, ohne Quaddeln J
x** Erstmanifestation im Kindes- und Jugendalter v
J Ungewollte Kinderlosigkeit x

*im chronischen Verlauf weniger ausgepragt zyklusabhangig ** ab Einsetzen der Menstruation

- Kolikartige Schmerzen3
- Ubelkeit?

- Erbrechen?®

- Diarrho?®

- Ggf. Aszites*

Larynxddeme

— Schluckbeschwerden®®

- Heiserkeit®

- Veranderungen der Stimme®
- Kurzatmigkeit®®

= In Extremfallen Ersticken®

- 50 % der Patient:innen erleben

im Laufe ihres Lebens zumindest

eine Larynxattacke®

— Schwellungen von Gesicht,
Augenlidern u./o. Lippen>¢

- Kdénnen in Larynxdédem
Ubergehen®

Hautddeme an Extremitaten
oder Genitalien

— Schwellungen an den Handen,
Armen, FUBen, Beinen oder im
Genitalbereich®

- Spannungsgefuhl®
- Eingeschrankte Beweglichkeit?

HAE kann Schwellungen an unterschiedlichen

Korperstellen verursachen.




HAE erkennen und diagnostizieren

Ein frhes Erkennen des HAE kann Komplikationen verhindern: Ostrogene*

und gynakologische Eingriffe konnen HAE-Attacken auslésen oder
verstarken. Treten Schwellungen im Kopf-Hals-Bereich auf, kdnnen diese
lebensbedrohlich werden.2”

Klinische Merkmale eines HAE2*

- Rezidivierende und schmerzhafte
Abdominalattacken

- Wiederkehrende Hautschwellungen
ohne Juckreiz, ohne Quaddeln

- Odeme im Bereich der oberen Atemwege

- Unbehandelte Attacken dauern typischerweise zwei bis sieben
Tage

- Positive Familienanamnese (CAVE: ca. 25 % Neumutationen)
- Erstmanifestation im Kindes- und Jugendalter

- Nichtansprechen auf Antihistaminika, Glukokortikoide,
Omalizumab oder Epinephrin

Bei Verdacht auf HAE: Laborwerte priifen

Die Labordiagnostik sollte bei klinischem HAE-Verdacht laut WAO/EAACI-

Leitlinie zum HAE-Management folgende Parameter umfassen:?

HAE-C1INH Typ 1 HAE-C1INH Typ 2
1
ol s g2 (80-85 %) (15-20 %)

C1-Inhibitor-Konzentration

G Erniedrigt Normal/erhdht
Cl-Inhibitor-Aktivitat N L
(Citratplasma, tiefgefroren) Szl SnCElle:
AT R Erniedrigt Erniedrigt

(Serum)

WAO = World Allergy Organization; EAACI = European Academy of Allergy and Clinical Immunology

* I_ntrinsische Ostrogene u. a. wahrend der Pubertat, Ovulation und Schwangerschaft, extrinsische
Ostrogene in oralen Kontrazeptiva oder bei einer Hormonersatztherapie.?’

DEN BLICK SCHARFEN.
SELTENES ERKENNEN.

Auch andere chronische seltene Erkrankungen kénnen lhnen in
der Praxis begegnen.

Kongenitale thrombotisch-thrombozytopenische Purpura
(cTTP)®

Die cTTP beruht auf einem erblichen Mangel an ADAMTS13, einem Schllssel-
enzym der Blutgerinnung. Sie kann zu lebensbedrohlichen thromboembolischen
Ereignissen, Blutungen und Thrombozytopenie fliihren. Haufig beginnt die
Erkrankung akut und verlauft schwer - eine schnelle Diagnose ist daher
unerlasslich.

Nahezu jede Frau mit cTTP erleidet wdhrend ihrer ersten Schwangerschaft
eine akute Krankheitsepisode. Allerdings ist die korrekte Diagnose bei
Schwangeren oftmals schwierig, da eine Vielzahl &hnlicher Erkrankungen, wie
Praeklampsie und das HELLP-Syndrom, auftreten kénnen.

Von-Willebrand-Erkrankung (VWE)

Die VWE ist die haufigste erbliche Blutgerinnungsstdrung. Sie wird durch einen
Mangel oder eine Funktionsstorung des Von-Willebrand-Faktors (VWF)
verursacht, der fur die Bildung eines stabilen Wundverschlusses unerlasslich ist.
Symptome sind u. a. Menorrhagie, eine Neigung zu Bluterglissen und haufiges
Nasenbluten.®”°

Expert:innen gehen davon aus, dass alle Frauen mit VWE irgendwann in
ihrem Leben unter Menorrhagie leiden. Haufig unterschéatzen sie jedoch ihre
Symptome. So sehen 71,4 % der Frauen mit VWE z. B. einen Wechsel des
Hygieneprodukts alle 2 Stunden als ,normal“ an."

Eine frihe VWE-Diagnose ist daher von besonderer Bedeutung, um mogliche,
aber selten lebensbedrohliche Blutungen und langfristige Konsequenzen zu
vermeiden.”?

Mehr zu diesen Erkrankungen E @
erfahren Sie unter v 41
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Bel Fragen wenden Sie sich gerne auch an:

E-Mail: DE-SE-info@takeda.com

Bei der weiteren Abklarung und der Therapie-Einstellung
Ihrer betroffenen Patientinnen unterstltzen Sie die
jeweiligen Zentren/Anlaufstellen.

@ Finden Sie ein Zentrum in lhrer Nahe
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