zal. 5. Podsumowanie postepowania w napadzie HAE-C1-INH

1. OCENA DROZNOSCI DROG ODDECHOWYCH

e obrzek zlokalizowany "za zebami" (w gardle, krtani lub jamie ustnej)
e uczucie przeszkody w gardle/ krtani, trudnosci z potykaniem, stridor i chrypka

g

e ryzyko progresji objawow i zablokowania drég oddechowych (chory powinien unikaé¢ gwattownych

ruchéw gtowa)

e rozwazy¢ przyrzagdowe udroznienia drog oddechowych (kazdy przypadek traktowaé¢ indywidualnie):
- intubacja nosowo-gardtowa, z gotowoscia do konikotomii lub tracheotomii

- unika¢ rurek ustno-gardtowych lub masek krtaniowych (dostep przez jame ustna)

2. WERYFIKACJA ROZPOZNANIA
e w warunkach pomocy doraznej: Legitymacja chorego, Ksiazeczka leczenia domowego, Wynik
specjalistycznej konsultacji medycznej

3. LEKI STOSOWANE DO PRZERYWANIA NAPADU OBRZEKU

substancja ikatybant osoczopochodny rekombinowany
czynna Cl-inhibitor ludzki Cl-inhibitor
mechanizm antagonista receptora B2 suplementacja brakujacego biatka (C1-INH)
dziatania bradykininy
nazwa Firazyr Berinert [1] Ruconest
handlowa
opakowanie amputko-strzykawka fiolka a 500;., fiolka a 2100;.
a 30mg fiolka a 1500;j.
postac roztwor do wstrzykiwan proszek i rozpuszczalnik proszek do sporzadzania

do sporzadzenia roztworu

roztworu do wstrzykiwan

dawkowanie

30mg

20 j./kg mc

50 j./kg mc [2]

droga podania

podskérna (podanie
w fatd powtok brzucha)

dozylna (bolus)

dozylna (bolus)

wskazania do
stosowania

leczenie napadéw obrzeku

- leczenie napadow
obrzeku

- zapobieganie stanom
ostrym

leczenie napadéw obrzeku

ograniczenia

od 2. roku zycia

bez ograniczen

po 12. roku zycia

wiekowe wiekowych
wskazania objete | zagrazajace zyciu napady | - zagrazajace zyciu napa- | zagrazajace zyciu napady
refundacjq u chorych dorostych dy obejmujace gardto, obejmujace gardto, krtan

krtan lub jame brzuszna;
- krétkoterminowe lecze-
nie zapobiegawcze [3]

lub jame brzuszna

[1] dopuszczony u kobiet w ciazy i podczas laktacji;
[2] 4200j. u chorych 2 84 kg mc;
[3] przedzabiegowe zapobieganie stanom ostrym HAE-C1-INH (zabiegi stomatologiczne, zabiegi na
twarzoczaszce, zabiegi chirurgiczne, zabiegi diagnostyczne z uzyciem instrumentéw, poréd), podawaé <6h

przed zabiegiem

e wszystkie trzy leki dopuszczone do samodzielnego podawania przez chorego po odpowiednim
przeszkoleniu
e zapewnié dawke lekéw na minimum 2 napady obrzeku

e im wczesniej podczas napadu podany lek, tym ciezko$¢ napadu mniejsza, a czas jego trwania krétszy

4. INNE ASPEKTY STRATEGII POSTEPOWANIA W NAPADZIE
e w przypadku braku dostepu do w/w lekow, zastosowa¢ swiezo mrozone osocze (2j. przy mc < 90 kg
i 3j. >90 kg mc)
e napad brzuszny HAE-C1-INH:
- terapia wspomagajaca (leki przeciwbélowe, spazmolityczne i nawadnianie)
- jesli brak poprawy w ciggu 2h po podaniu leku przerywajacego napad, podejrzewac inng
przyczyne
e napad z objawami wskazujgcymi na uposledzenie droznosci drég oddechowych:
- nadzér lekarski (np. SOR) do pojawienia sie poprawy stanu klinicznego
e W razie potrzeby kontakt z lekarzem prowadzacym z osrodka HAE (nr tel. w Legitymacji chorego)




