2017 Leitlinien-Update

WAO/EAACI-LEITLINIEN ZUR BEHANDLUNG
DES HEREDITAREN ANGIOODEMS (HAE)

Uberblick Leitlinien-Update 2017

Die Leitlinien der World Allergy Organization (WAO)' von 2012 und der WAO/European Academy of Allergy
and Clinical Immunology (EAACI)> von 2017 wurden von Konsensusgremien aus HAE-Experten erstellt, um
klinischen Entscheidungstrigern Informationen und Empfehlungen zur Behandlung des HAE Typ I und Typ
IT an die Hand zu geben.

- Umfangreiche klinische Erfahrung in der Behandlung des HAE
- Einschligige Publikationen auf dem Gebiet des HAE
& - Einschligige Erfahrung in evidenzbasierter Medizin

Um weltweit vorhandenes Fachwissen einzubringen und giiltigen Konsens zu gewéhrleisten, wurden reprasentative
Expertengremien aus der ganzen Welt ausgewahlt. '

Bitte beachten Sie: Dieses Factsheet ist keine vollstaindige Abbildung der Leitlinien. Die gesamten Empfehlungen finden
Sie in der Originalpublikation.

Die Analyse der Anderungen zwischen den Leitlinien von 2012 und 2017 ist in blauem Text gedruckt. Die schwarz gedruckten Texte sind
unmittelbar aus den jeweiligen Leitlinien zitiert.

Thema Original 2012 Revision 2017>

Androgene Die Langzeitprophylaxe mit
Androgenderivaten ist wirksam, muss
jedoch insbesondere aufgrund ihrer
androgenen und anabolen Wirkungen
kritisch betrachtet werden.

Androgene sind insbesondere in Anbetracht ihrer unerwiinschten androgenen und
anabolen Wirkungen, Arzneimittelinteraktionen und Kontraindikationen kritisch
zu sehen. Die Autoren der Leitlinie empfehlen die Anwendung von Androgenen
als Langzeitprophylaxe der zweiten Wahl. Die Nebenwirkungen sind zahlreich und
betreffen die meisten Patienten.

Diagnose von Ein Screening von Kindern auf HAE
Kindern Typ I'und Typ II sollte erst ab einem
Alter von 12 Monaten erfolgen. Alle
Nachkommen eines betroffenen
Elternteils sollten
getestet werden

Kinder von Familien mit HAE-Patienten sollten so frith wie moglich getestet
werden. Alle Nachkommen eines betroffenen Elternteils sollten getestet werden.
Alle Laboruntersuchungen der Nachkommen von Patienten mit HAE Typ I und
Typ II sollten nach dem 1. Lebensjahr wiederholt werden. Bis zum Abschluss der
Untersuchungen auf HAE Typ I und Typ II, sollte fiir alle Nachkommen ein HAE
Typ I oder Typ II angenommen werden.




Thema

Original 2012"

Revision 2017>

Langzeit- Eine Langzeitprophylaxe sollte bei Stirkerer Fokus auf die Krankheitsaktivitit und die routinemiflige
prophylaxe allen schwer betroffenen Patienten Evaluation fiir eine mogliche Indikation zur Langzeitprophylaxe
(Patienten- mit HAE Typ I und TYP H. in Erwagung Eine individuell angepasste Langzeitprophylaxe sollte bei allen schwer betroffenen
gezogen werden, wobei die Schwere . . : . 3
betrachtung) I . Patienten mit HAE Typ I und Typ II in Erwigung gezogen werden, wobei die
der Erkrankung, die Haufigkeit der . RSPl . . o .
. o, Krankheitsaktivitdt, die Hiufigkeit der Attacken, die Lebensqualitét der Patienten,
Attacken, die Lebensqualitdt der . . . s . . . .
. . .. . die Verfiigbarkeit medizinischer Ressourcen und das Nichterreichen einer addquaten
Patienten, die Verfiigbarkeit von Kontrolle durch eine geeignete Bedarfstherapie berticksichtigt werden sollten.
Ressourcen und das Nichterreichen gecign P gt ’
einer addquaten Kontrolle durch Es wird empfohlen, eine Prophylaxe bei Patienten in Lebenssituationen zu
eine geeignete Bedarfstherapie erwigen, die mit erhShter Krankheitsaktivitdt verbunden sind.
beriicksichtigt werden sollten. Eine erfolgreiche Langzeitprophylaxe erfordert eine sehr gute Compliance. Deshalb
sollten die Priferenzen der Patienten beriicksichtigt werden.
Die Autoren der Leitlinie empfehlen aktuell C1-INH als Langzeitprophylaxe der
ersten Wahl.
Langzeitpro- keine Angaben Stirkere Bedeutung der routineméfligen Evaluation einer
phylaxe Langzeitprophylaxe
(Patienten- Es wird empfohlen, die Patienten bei jeder Kontrolluntersuchung im Hinblick auf

einschdtzung)

eine Langzeitprophylaxe zu evaluieren. Hierbei sollten die Krankheitslast und die
Préferenzen der Patienten beriicksichtigt werden.

Krankheits-  Alle Patienten sollten einen Stirkere Betonung der integrierten Versorgung
management Ir\)dﬁﬁnahmen}];la}? mé? cin geelgnetes Es wird vorgeschlagen, dass fiir alle Patienten eine HAE-spezifische, umfassende
rapali’at ?rb chandlung von HAFE- und integrierte Versorgung verfiigbar ist. Alle Patienten sollten einen
Attacken haben. Mafinahmenplan haben.
Bedarfs- Bei allen Attacken, die zu einer Stirkere Anerkennung fiir eine Bedarfstherapie bei allen
therapie von Beeintrichtigung/Dysfunktion fiihren ~ HAE-Attacken
Attacken und/oder das Gesicht, den Hals'oder Es wird empfohlen, bei allen Attacken eine Bedarfstherapie in Betracht zu ziehen.
das Abdomen betreffen, sollte eine
Bedarfstherapie in Betracht gezogen Es wird empfohlen, jede Attacke, die die oberen Atemwege betrifft oder betreffen
werden. Attacken im Bereich der konnte, zu behandeln.
oberen Atemiwege sind Z\mngend"zu . Attacken sollten so frith wie mdglich behandelt werden.
behandeln. Attacken sollten so frith wie
moglich behandelt werden. Es wird empfohlen, dass alle Patienten Bedarfsmedikation fiir 2 Attacken vorritig
. . haben und jederzeit bei sich tragen sollten.
Es wird empfohlen, dass alle Patienten
Bedarfsmedikation fiir 2 Attacken Eine frithzeitige Behandlung ist entscheidend, wenn die oberen Atemwege
vorritig haben und jederzeit bei sich (Zunge, Gaumenzipfchen, Kehlkopf) beteiligt sind. Die Patienten sollten sich das
tragen sollten. Medikament selbst verabreichen, wihrend sie auf den Transport ins Krankenhaus
warten. Es ist dufierst wichtig, alle Patienten dazu anzuhalten, sich sofort nach der
Verabreichung des Medikaments in weitere Behandlung zu begeben. Eine Schwellung
der oberen Atemwege kann fortschreiten oder nach der Behandlung wiederkehren,
sodass eine Wiederholungsdosis nétig sein kann. Die Notfallversorgung nach der
Ersttherapie ist wichtig, um das Erstickungsrisiko zu reduzieren.
Kurzzeit- Die Entscheidung fiir die Prophylaxe Empfehlung statt Erwigung einer Kurzzeitprophylaxe
prophylaxe vor elnelrlr.l Ifllng;ffhar}gt von deé Die Prophylaxe mit C1-INH-Konzentrat vor medizinischen Eingriffen ist
vor einem gorges? zic te .es Ifef?en‘;en ljin zwar von erkennbarem Nutzen, doch es gibt nur wenige Wirksamkeitsbelege.
Eingriff cm m}t e E1ngr1 Ver. undenen Einzelfallberichte und Fallserien legen nahe, dass Schwellungen trotz einer
grt potenziellen Risiko ab. Die

Verabreichung einer Kurzzeitprophylaxe
sollte vor Operationen erwogen

werden, insbesondere dentalen oder
intraoralen Operationen, wenn eine
endotracheale Intubation erforderlich
ist, bei Eingriffen im Bereich von Rachen
und oberen Atemwegen und vor einer
Bronchoskopie oder Endoskopie.

Prophylaxe sogar nach relativ kleinen Eingriffen auftreten kénnen.>* Mehrere
Berichte dokumentieren jedoch eine Reduktion der Inzidenz von Schwellungen
sowohl bei Erwachsenen als auch bei Kindern durch eine Prophylaxe vor Eingriffen
mit einer offensichtlich dosisabhingigen Wirkung.>s7 Eine Prophylaxe mit C1-
INH-Konzentrat wird daher vor allen internistischen, chirurgischen und dentalen
Eingriffen empfohlen, die mit einer mechanischen Belastung des oberen Atem- und
Verdauungstrakts verbunden sind.
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