Barn med HAE
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I samband med PIO:s jubileums-
mote 1 mars hade HAE-gruppen
ett eget program péa sondagen, dar
professor Janne Bjorkander, Léns-
sjukhuset Ryhov, och &verldkare
Aina Warner, Barn- och ungdoms-
medicinska avd, Motala lasarett,
foreldste for 11 medlemmar. Tove
Andersson, CSL Behring AB, och
Cecilia Berndt, Jerini AG, var med
som representanter fran likeme-
delsbolagen.

”Barn med HAE — erfarenheter
av tva patienter med ovanliga
manifestationer och deras be-
handling”, Aina Warner

I Sverige finns 1 dag 27 barn di-
agnosticerade med HAE. Famil-
jeanalysen ar viktig eftersom ca
50% far sjukdomen eller anlaget
av sina fordldrar. Ca 25% har en
ny mutation. 4-5% har anlag, men
forblir symptomfria, dvs dessa
personer kan fora anlaget vidare till
sina barn. Vid diagnostisering tas
olika typer av prover; funktionen
kontrolleras alltid, dvs om du har
sjukdomen eller ej och kemin, dvs
om du ar typ I, IT osv. Ddremot gors
inte DNA-analys rutinméssigt, vil-
ket 1 hogsta grad ér viktigt for att
se om sjukdomen kan foras vidare
i sldkten.

Barn kan ofta fa sma svullnader
fore fem ars &lder, men 40% upp-
lever dem inte som HAE-attacker.
Forst néar svullnaderna blir svarare
i tondren upplever 75% dem som
HAE-attack. I regel kan man dra
slutsatsen att om man har svara
anfall tidigt sa far man en svarare
grad av sjukdomen. En attack kan
utlosas pa 20 minuter, men vanligt-
vis tar det flera timmar innan den
nar sitt maximum,

Att stilla diagnos kan vara svart
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eftersom allergiska
reaktioner och
HAE-svullnader
liknar  varandra.
Kort kan man siga
att allergiska reak-
tioner endast kliar
och HAE-svullna-
der Kkliar, smirtar,
sticker och ger nés-
selliknande utslag
ett tag innan. Barn
behandlas i1 forsta
hand med Berinert
och Cyklokapron.
Man undviker androgener eftersom
de paverkar konskaraktéren (virili-
sering) och dessutom paverkar till-
véxten sé att den kan bli for snabb
och dé kan barnet bli nagot kortare
an det skulle ha blivit utan behand-
lingen. Den allménna behandlings-
principen ar att barn ska kunna leva
sd normalt s& mojligt, vixa, ga i
skola och ha en bra fritid.
Sjukdomen HAE har i sig ingen
paverkan pa den normala fysiska
utvecklingen, dvs tillvixten &r nor-
mal och den ger ingen 6kad kéns-
lighet for infektioner. Frekventa
attacker kan dock medfora att barn
blir alltfor stilla och forsiktiga, kén-
ner sig rddda och blir deprimerade.
Vissa symptom é&r svartolkade. Det
blir lattare ndr man lér kdnna igen
sina symptom fore attackerna. I
bdrjan maste man pavisa att det
ar en HAE-attack och inget annat.
Aina har kommit pa att méta C4-
nivén fore behandling med Beri-
nert. Om behandlingen ger resultat
vet man att det var en attack, men
provresultatet bekréftar i efterhand
att det var rétt diagnos. Provet kan
tas och métas i1 vilket labb som
helst i landet. Vid attack ar C4-
nivan ométbar eftersom den har
konsumerats helt och hallet av
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forsvarssystemet. Om man kan
hélla barnen i normala eller nedre
nivén av den normala C4-nivan sa
mar de ganska bra. I dag vet man
att om C4-nivan varierar 10-20%
fran basnivan ger det ett anfall.

Den psykosociala situationen i
familj, skola och pé fritiden paver-
kas. Familjerna lever med éngslan
for attacker och har stdndig bered-
skap med mediciner och transpor-
ter. Syskon kédnner sig oftast vid
sidan av. I skolan ar det viktigt att
barnet skyddas frén onddiga knuf-
far, fall och stotar. Skolhdlsovarden
ska ha insikt om sjukdomen och
medverka till att barnet snabbt féar
vard vid en attack. Rektorn har
ansvar for att barnet ska kunna ga
1 skolan med sitt funktionshinder,
hélla ordning, informera berdrda
och nér det sa behdvs ordna med
hemundervisning. Det kan vara bra
med ett sjukskoterskebesok pé sko-
lan for att informera berérda. Med
hjdlp av informationsbroschyren
HAFE kan man forklara och ge ex-
empel pa hur attackerna ser ut, men
det kan &nda uppsta problem med
forstaelsen. Eftersom inte barnet
visar det typiska utseendet for en
HAE-attack vid anfallets borjan
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sa forstdr man inte allvaret. Det &r
ju fa barn liksom vuxna som vill
visa upp sig med en fullt utvecklad
attack pa sin skola eller arbetsplats!
HAE-gruppen skulle behdva ett bra
informationsmaterial till skolor. Pa
fritiden méste man ocks4 alltid vara
beredd pé en attack och ha tillgang
till medicin och vuxna i nérheten.
Man bor inte heller utsétta sig for
vilka sporter som helst t ex ridning
och studsmatta. Vid kontakter med
sjukvarden ska man alltid ha medi-
cin och skriftlig vardplan med och
dessutom vara pastridiga och “be-
svarliga” fordldrar eftersom man
kénner sitt eget barn bést.

Nér C4-nivéerna dr laga/ométbara
s far man anfall, kénner sig dep-
pig och ser ingen mening med livet.
Darfor géller det att medicinera och
hélla barmen péd en normal niva s
att de mér bra och ér friska. Barnpa-
tienterna som Aina har nu gar pro-
fylaktiskt pa Berinert. Den hoga

skolfrdnvaron blir genom detta
forbattrad.

Patientkort

Tove Andersson fran CSL delade
ut ett patientkort som man kan
ha med sig i planboken med info
om sjukdomens behandling och
telefonnummer till behandlande
lakare. Kortet kan fyllas i av be-
handlande ldkare, klinikchef el
annan ansvarig.

Patienterfarenhetsutbyte
Patienterna far ofta hora att lake-
medelskostnaderna dr hoga for
HAE-sjuka. D& far man jdmfora
med t ex blodarsjuka som behdver
lakemedel hela livet. Alla ska ha
mojlighet att leva ett s normalt
liv som mojligt. Lékarna rekom-
menderar att man ska ha minst
2 ampuller hemma och byta ut
ampuller med utgénget datum.
Antalet ampuller varierar givetvis
beroende pa hur ofta du tar dem.

Ann-Mari Karlsson, Skénninge,
tipsade om att sétta pa ett bandage
pa den sjuka foten eller handen
for att synliggéra sjukdomen och
fa omgivande barn att forstd att
de ska vara rddda om det sjuka
barnet.

Om man fér ett maganfall vet varje
individ att det kan komma pa olika
sétt, allt fran att det svirrar 1 ar-
marna, spinda axlar, extremt tors-
tig, orolig, rastlds, nésselliknande
utslag och mycket géspningar. Vi
ser fram emot att diskutera vidare
och dela med oss vara erfarenheter
vid nésta mote.

Vi passar harmed pa att tacka Ken-
net Almkvist for det goda jobb
han gjort som kontaktman under
manga ar. Camilla Eriksson, Jar-
félla, valdes till ny kontaktperson
for HAE. »

Utbildning for lans- och lokalavdelningarna

Boka redan nu fredag kvdll och I6rdag den 3-4 oktober
for hostens utbildning for IGns- och lokalavdelningarna i Orebro.
Inbjudan kommer att sdndas langre fram.

for ldger!

FAMILJER OCH UNGDOMAR I PIO

Boka in helgen den
15 - 17 augusti 2008

Lagret anordnas for barn till och med 15 ar
som har primdr immunbrist och deras familjer.

Parallellt med familjeldgret och med delvis
gemensamt program hdalls ett ungdomsldger
for ungdomar fran 16 ar upp till 25 ar.

L&gren kommer att hdllas p& Uskavigérden
som ligger cirka 5 mil norr om Orebro. Se

www.uskavi.se. Mer information och inbjudan
kommer aft skickas ut i slutet av maij.

Klattervagg, foreldsningar, kanot, fotboll och
pyssel ar ndgot av det som hdnder pd lagret.
Vi tar gdrna emot tips och dnskemal pd fler
aktiviteter fill de bdda légren.
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