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1. Frage: Was genau ist ein heredi-
tares Angioddem (HAE) und wodurch
wird es verursacht?

HAE ist eine seltene, aber schwere Er-
krankung, die autosomal dominant vererbt
wird. Gekennzeichnet ist die Krankheit
durch episodische Odeme beziehungs-
weise Schwellungen der Haut, des Magen-
Darm-Trakts und, seltener, der Luftwege.
Besonders gefahrlich sind Schwellungen
im Kehlkopfbereich, im Extremfall kon-
nen sie zum Erstickungstod flhren.

Das HAE tritt durch einen genetischen
Mangel an C1-Esterase-Inhibitor (C1-INH)
auf, und zwar in zwei Formen. Bei der er-
sten und haufigsten Form (ca. 85% der Pa-
tienten) handelt es sich um einen Syn-
thesedefekt des C1-INH, der guantitativ
stark vermindert vorliegt. Die zweite Form
(ca. 15% der Patienten) beruht auf einer
funktionellen Insuffizienz, einem Aktivi-
tatsmangel, des C1-INH, der aber in nor-
maler oder sogar erhdhter Menge vorliegt.
Die klinischen Symptome des HAE be-
ginnen meist im zweiten, oft auch bereits
im ersten Lebensjahrzehnt. Bei einigen
Frauen ist die Einnahme dstrogenhaltiger
oraler Antikonzeptiva der Ausldser flr die
ersten Klinischen Symptome der Krank-
heit.

2. Frage: Worin bestehen und wie
lange dauern die akuten Symptome?
Die Hauptsymptome des HAE bestehenin
unregelméaig auftretenden, nicht vorher-
sagharen Hautschwellungen der Glied-
maRen und des Gesichts sowie in krampf-
artigen, wiederkehrenden Schmerzatta-
cken des Abdomens. Larynxodeme sind
selten, aberimmer lebensbedrohlich. Die
Schwellungen der Haut sind fast nie mit
Juckreiz, sondern mit schmerzhaftem
Spannungsgefihl verbunden. Sie beste-

hen durchschnittlich zwei bis vier Tage (ein
bis sieben Tage).

Die meisten Patienten weisen aufier den
Hautschwellungen auch eine gastroin-
testinale Symptomatik durch ein Darm-
wandddem auf, wobei krampfartige
Schmerzen bestehen, die oft mit Ubelkeit,
Erbrechen, Diarrhden und Kreislauf-
schwache verbunden sind. Auch die
Bauchattacken dauern zumeist zwei bis
sieben Tage.

Larynxodeme treten spontan auf oder fol-
gen manchmal einer Traumatisierung der
Mundschleimhaut bzw. des Pharynx, ins-
besondere nach Zahnoperationen oder ei-
ner Tonsillektomie. Das Larynxddem be-
ginnt mit Schluckbeschwerden, Stimm-
veranderungen und Heiserkeit, ehe es
zur Atemnot kommt. Bei Beginn eines La-
rynxodems ist die sofortige Gabe eines
C1-Esterase-Inhibitor-Konzentrats (Beri-
nert® P) die Therapie der Wahl. Abhangig
davon, wie weit das Larynxddem fortge-
schritten ist, sind ggf. weitere Manahmen
zum Offenhalten der Atemwege erforder-
lich (Intubation oder notfalls Koniotomie
bzw. Tracheotomie).

3. Frage: Wodurch wird eine HAE-
Attacke ausgeldst?

Die Attacken treten oft ohne erkennbare
suRere Ursachen auf, vielfach aber auch
nach bestimmten Auslésern. Hierzu ge-
héren Druck, StoR und Operationen.
AuBerdem werden von Patienten psychi-
sche Stresssituationen und Infektionen
als Trigger angegeben. Eine HAE-Attacke
kann auch hormonelle Ursachen haben:
Nicht wenige Frauen bemerken eine Aus-
|sung akuter HAE-Schiibe durch die Men-
struation. Die Benutzung Ostrogenhaltiger
oraler Antikonzeptiva und eine Schwan-
gerschaft flihren bei vielen —aber nicht bei
allen — Frauen zu haufigeren und starke-
ren Odemattacken.

4. Frage: Welche Parameter sollte
die Labordiagnostik bei klinischem
Verdacht umfassen?

Bei klinischem Verdacht sollte die Labor-
diagnostik die C1-INH-Konzentration, C1-
INH-Aktivitat, C4 und CH50 umfassen.
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Die Plasmakonzentration des C1-INH liegt
bei gesunden Personen zwischen 15 und
35mg/dl. Der Aktivitdtsmange! und (beim
Typ1)der Konzentrationsmangel ist immer
nachweisbar, auch im Intervall zwischen
den akuten Symptomen.

5. Frage: wie wird das hereditare
Angioddem behandelt?

Da die Betreuung von HAE-Patienten lang-
wierig und oft diffizil, aber auch (wegen der
Lebensgefahrdung durch Larynxademe)
verantwortungsvoll ist, sollten diese Pa-
tienten nach Moglichkeit in einer speziell
ausgerichteten Angioddem-Sprechstun-
de mitbetreut werden.

Zur Behandlung akuter Odemattacken
dient das intravends verabreichte C1-INH-
Konzentrat Berinert® P Es ist hoch wirk-
sam. vor allem bei Einsatz friihzeitig in der
Odemattacke. Erforderlich ist die Anwen-
dungin allen Stadien des Larynxddems so-
wie bei Gesichtsschwellungen (wegen der
moglichen Weiterentwicklung zu einem
Larynxddem). Sinnvoll ist er ferner bei
schweren und moderaten Bauchattacken
sowie ggf. bei schweren und behindernden
Hautschwellungen.

Als Langzeit-Prophylaxe werden attenu-
ierte Androgene wie Danazol, Stanozolol
und Oxandrolon eingesetzt. Diese Thera-
pie ist zwar bei den meisten Patienten sehr
wirksam, ist jedoch belastet durch mog-
liche unerwiinschte Wirkungen, so dass ihr
Einsatz limitiert ist und bei jedem Patien-
ten individuell abgewogen werden muss.
Eine regelmaRige Uberwachung mit Kon-
trolle verschiedener Laborwerte ist wah-
rend der Therapie erforderlich. Weitere
Therapieoptionen sind vorhanden.

Weitere Informationen zum Thema im
Internet unter www.angioedema.de
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