(Briefkopf von Klinik bzw. Arzt)

Wien, am ...................

Betrifft: Frau/Herr .................., geb. am ......

Frau/Herr ........................ leidet an einem C1-Esterase-Inhibitor-Mangel, mit an Sicherheit grenzender Wahrscheinlichkeit in seiner hereditären Form.

Diese Erkrankung beruht auf einem erblichen Mangel eines Kontrollproteins der Komplementaktivierungskaskade und äussert sich in unvorhersehbar und recht rasch auftretenden Schwellungen des Unterhautbindegewebes und der Submucosa, d.h. die Patienten entwickeln anfallsartig Angioödeme, abdominelle Koliken und /oder Ödeme in den oberen Atemwegen.

Der Zustand ist potentiell lebensbedrohlich, aber durch eine entsprechende organisierte Überwachung und Behandlung beherrschbar.

Derzeit stehen im Prinzip zwei Behandlungsverfahren zur Verfügung:

1. Ersatz des fehlenden C1-Esterase-Inhibitors durch äussere Zufuhr; das kann in Form von gereinigtem Protein (z.B. Berinert() oder in Form von frisch gefrorenem Humanplasma geschehen, wobei letzteres aus verschiedenen Gründen der gereinigten Substanz bei weitem unterlegen ist.

2. Steigerung der körpereigenen Produktion des fehlenden Proteins durch die Gabe anaboler Steroide vom Typus adrenoider Antigene (z.B. Danazol() oder – weniger gut, aber für Patientinnen wesentlich besser verträglich – Gestagene oder Östrogen-Gestagen-Kombinationen. Letzere Variante verbietet sich selbstverständlich bei Mädchen vor dem Eintritt in die Pubertät. 

Aufgrund massiver Nebenwirkungen ist die Therapie mit anabolen Steroiden umstritten.

Für Frau/Herr ..............bleibt daher als einzige therapeutische Option die Verabreichung von gereinigtem C1-Esterase-Inhibitor bei Beginn eines Anfalls. Eine Dauertherapie ist nur angezeigt, falls sich die Anfälle häufen, sie/er an einer Infektion erkrankt ist oder ein operativer Eingriff geplant ist. In diesen Fällen werden fast obligat Angioödem-Attacken ausgelöst.

Wegen des Ablaufs einer solchen Attacke ist es dringend notwendig, dass C1-Esterase-Inhibitor sofort greifbar ist, was bedeutet, dass der PatientIn (bzw. deren Eltern) ständig zwei Packungen der Substanz zur Verfügung stehen müssen.

Hochachtungsvoll

(Unterschrift und Stempel des Arztes/der Klinik)













Kortikosteroide, Antihistamine und Adrenalin sind bei HAE vollkommen unwirksam !














