Hereditart
angioddem

Hereditart angioddem (HAE) och férvérvat angio-
6dem (AAE) visar sig som anfall med smartsamma
svullnader, framst i huden och i mag-tarmkanalens
slemhinnor. Svullnaderna kan ocksé satta sig i luft-
vagarna, vilket kan vara livshotande.

Forekomsten av hereditirt angioodem (HAE) uppskattas till

cirka 2 personer per 100 000 invéanare. I Sverige kénner man
till cirka 230 personer med HAE. Forekomsten av forvérvat

angioddem (AAE) ér cirka 2 per en miljon invénare.

Symtom

HAE visar sig som anfall med smirtsamma, djupa svullnader
som utan behandling varar i tva till fem dagar. Vanligtvis
kommer de med nagra veckors eller ménaders intervall, men
frekvensen varierar. Kvinnor far svérare symtom dn mén,
vilket har kopplats till det kvinnliga kénshormonet dstrogen.
Anfallen kan komma utan tydlig utlésande faktor, men
exempelvis skador, infektioner och stress kan utlgsa anfall.

Svullnaderna uppstér framst i huden och i mag-tarm-
kanalens slemhinnor. Ansiktet padverkas ofta, sirskilt i och
runt munnen. Ibland kan svullnaderna ge ett avsevart {for-
dndrat utseende. Om svullnaden drabbar tarmvaggen kan det
leda till svara smartor, illamaende, krdkningar och diarré.

Svullnaderna kan ocksa sitta sig i luftvdgarna, vilket kan
vara livshotande.

HAE borjar oftast tidigt i barndomen i synnerhet hos
pojkar, och for flickor vanligen kring puberteten. Med okad
alder brukar antalet anfall minska.

AAE ger liknande symtom som HAE.

Orsak

Det finns flera former av HAE. De vanligaste, HAE I och

HAE 11, orsakas av fordndringar i en gen vilket leder till ett

overskott av proteinet bradykinin. Detta gor att sma blodkarl

lacker vitska till narliggande vavnader som dé svullnar.
AAE orsakas av bakomliggande sjukdomar.

Behandling
For nirvarande finns ingen botande behandling, men det finns
goda mgjligheter att lindra och forebygga anfall.

Personer som ofta far anfall bor alltid ha tvé ldkemedels-
doser med sig, dé effekten av behandling dkar ju tidigare den
ges. Den som har frekventa anfall bor ocksa fa utbildning i att
behandla sig sjdlv vid ett anfall.

Akuta anfall kan behandlas med lakemedlet ikatibant eller
med ett koncentrat av C1-INH, ett protein med avgorande
betydelse for de reaktioner i kroppen som leder till ett anfall.
Aven plasma kan hiva ett anfall

Beroende pa egna 6nskemal, anfallens frekvens och
svérighetsgrad och tidigare svar pé olika behandlings-
alternativ kan langvarig forebyggande behandling 6vervégas.
Det dr ocksa mojligt att fa kortvarig forebyggande behandling
infor operationer och tandbehandlingar eller andra hdndelser
som kan utldsa anfall.

Eftersom sjukdomen kan forvixlas med allergiska reak-
tioner dr det mycket viktigt med en korrekt diagnos for att
undvika felbehandling.

Utdver den medicinska behandlingen behdver dven behovet
av psykologiskt och socialt stdd tillgodoses.

AAE botas vanligen om grundorsaken behandlas.

Resurser
Sarskilt kunnande om hereditart angioddem och forvérvat
angioddem finns vid flera lung- och allergimottagningar,
hudmottagningar, och barn- och ungdomsmedicinska kliniker
i landet. Det finns ocksa laboratorier med sérskild kunskap
om sjukdomen.

Vid universitetssjukhusen finns Centrum for séllsynta
diagnoser (CSD). De kan ge végledning och informationom
séllsynta hélsotillstand.

Samhallets stédinsatser

Barn, ungdomar och vuxna med funktionsnedséttningar kan
fa olika typer av stod och insatser. Mer information finns i
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om séllsynta hélsotillstand,
under Samhdllets stodinsatser.

Intresseorganisationer
* HAE Scandinavia

* PIO, Primér immunbristorganisationen

Las mer

Det hér &r en kort sammanfattning av texten i Socialstyrelsens
kunskapsdatabas om sillsynta hilsotillstdnd. Se vidare
socialstyrelsen.se/sallsynta-halsotillstand

Texterna i kunskapsdatabasen produceras av
Informationscentrum for sillsynta hilsotillstdnd vid Agrenska
pa uppdrag av Socialstyrelsen.

E-post: sallsyntahalsotillstand@agrenska.se,
agrenska.se/informationscentrum
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