Allergi-, Hud- och Astmaférbundet rf « HAE - &rftligt angio6dem

HAE -

arftligt angioodem




INNEHALL

HAE — ARFTLIGT ANGIOODEM OCH DESS BEHANDLING................ 3
MARIA HUTTUNEN, MEDICINE DOKTOR, SPECIALISTLAKARE INOM HUDSJUKDOMAR
HAE-&rftligt angioOdem ......c.oevieieieeieeeeeeee et 4
Bakgrund och sjukdomsbild.........ccceirieineiineneereeeeeeeee e 5
F g 11 1Te 2 1= AT 7
SYMEOM PA HAE ...ttt 9
Diagnosen stélls med hjalp av blodprov.........cceeeeeeveceneceenecennne 1
Behandling och férebyggande atgérder planeras individuellt ... 13
Behandling av anfall........ccccceeeennnene.
Forebyggande behandling
SamMMaNfAttNINGSVIS....cvoieieeeeee e
MANGFORMIGA HAE .............ccoooooooooooeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeseeeeseeeesseeseeeeesssseseonens 19
RISTO HEIKKINEN, SPECIALSAKKUNNIG
Resultat av HAE-uNdersOKnNing......cccoceeveieieceeenieenicceseeeeeeesve e 20
Sjukdomssymtom och behandling .......ccccoceevevieivieceneceercceseeeene 20
Sjukdomens inverkan pa funktionsformagan .........oeceeveeeveereennes 21
Narstaende och familjen som stOd.........ccoeeeveveeeeeeeeeeceeeeeenen 22
SAMHALLETS STOD OCH TJANSTER FOR LANGTIDSSJUKA.......... 23

RISTO HEIKKINEN, SPECIALSAKKUNNIG
Samhéllets stod och tjanster for 1dngtidssjuka

Halso- och sjukvardstjanster........ocieervevrvevernennnn

KOomMmUNala tANSTEN ..ot

FPA:S STOAfOIMEN .t

BeSKAtNING .ot
ORGANISATIONER OCH KAMRATSTOD ............ccoooooimivierecenreeeerinnn. 30

AINO LOIKKANEN, ORGANISATIONSSAKKUNNIG

UTGIVARE: Allergi-, Hud- och Astmaforbundet rf OVERSATTNING: Lingvia Translations

LAYOUT: Gomedia Oy TRYCKERI: PunaMusta
BILDER: Studio Koo photography, 1. férnyade upplagan, 2023

Satu Karmavalo Takeda Oy har st6tt utgivningen av denna guide.



[ .,
HAE — ARFTLIGT
ANGIOODEM OCH DESS
BEHANDLING




MARIA HUTTUNEN,

MEDICINE DOKTOR, SPECIALISTLAKARE INOM HUDSJUKDOMAR

HAE — arftligt

angioodem

ARFTLIGT angioodem kallas dven
hereditart angioodem. Ofta anvands
aven forkortningen HAE. HAE &r en
arftlig sjukdom. Behandlingen av
HAE har forandrats radikalt. | bor-
jan av 2000-talet togs malinriktade
behandlingar i bruk, vilket forbattra-
de behandlingsmadjligheterna for den
tidigare svarbehandlade sjukdomen
pa ett avgtrande satt.

HAE BEROR pa generna som styr till-
verkningen av enzymet Cl-inhibitor.
HAE orsakar svullnader i huden, i och
runt munnen, i mag- och tarmkana-
len eller i genitalomradet. Om sjukdo-
men lamnas obehandlad kan de all-
varligaste formerna av sjukdomen till
och med vara livshotande. Nufortiden
finns det effektiva malsékande léke-
medel fér behandling av HAE som &r
lampliga for alla patienter.

Nufortiden finns
det effektiva
malsdkande
lakemedel for
behandling av HAE.

LITEN ORDLISTA
Hereditar: Arftlig.

Angioddem: Svullnad under
huden eller slemhinnan.

Bradykinin: En signalsubstans
som orsakar angioédem hos
patienter med HAE.

C1-inhibitor: Ett enzym som
reglerar bradykininaktiviteten,
ett malsékande lakemedel som
anvéands vid behandling av
sjukdomen HAE.
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Bakgrund och
sjukdomsbild

ARFTLIGT angioddem (hereditart
angioodem, HAE) &r en séallsynt sjuk-
dom som innebér att ett kvantitativt
eller kvalitativt onormalt enzym (C1-in-
hibitor eller Cl-esterashammare) orsa-
kar upprepade svullnader, dvs. angio6-
dem, i huden, i och runt munnen, i mag-
och tarmkanalen eller pa kénsorganen.
Med angioddem avses svullnad under
huden eller under slemhinnan. Svull-
naden uppstar nar karlvaggarnas per-
meabilitet okar och vatska lacker ut i
vavnaderna.

ANGIOODEM #&r i sig ett vanligt sym-
tom och det férekommer ofta tillsam-
mans med nasselutslag. Endast en
ytterst liten andel av alla fall av angi-
oddem (mindre an 1 procent) beror
pd HAE. Uppkomstmekanismen for
HAE-sjukdomens angioddem ser
annorlunda ut én vid vanligt angio6-
dem. Vanligt angioédem i samband
med nésselutslag beror pa aktivering
av mastceller och effekterna av sig-
nalsubstanser sasom histamin. Vid

HAE orsakas svullnaden av effekter-
na av signalsubstansen bradykinin pa
blodkarlen. Bradykinin &r ett @mne som
orsakar en mycket kraftig vidgning av
blodkarlen. Vid HAE saknas en av fak-
torerna som reglerar produktionen av
bradykinin, Cl-inhibitorn, eller fungerar
daligt. Cl-inhibitorn fungerar vanligt-
vis som ett slags broms mot svullnad
och nar denna broms saknas i kroppen
ansamlas bradykinin, vilket ger upphov
till svullnadsanfall.

Med angioodem
avses svullnad
under huden
eller under
slemhinnan.




SVULLNADEN orsakas av samma
mekanism hos alla HAE-patienter, men
sjukdomen &r anda mycket individuell.
Svullnader kan forekomma i manga
olika organ och svullnadssymtomens
svarighetsgrad och hur ofta symto-
men forekommer varierar stort. Svull-
nadsanfallen &r oforutsagbara. Obe-
handlad kan HAE i varsta fall begrénsa
livet mycket. Sjukdomen kan dven vara
livshotande. Sallsyntheten och sjukdo-
mens mangfald gor att det ofta &r svart
att diagnostisera sjukdomen. Symto-
men pa sjukdomen kan ha borjat fle-
ra ar innan orsaken hittas och en kor-
rekt diagnos gar att stélla. Med dagens
medicinering och ett gott samarbe-
te mellan l&kare och patient kan HAE
lyckligtvis behandlas sa att den paver-
kar vardagen sa lite som mojligt.

Svullnadssymtomens
svarighetsgrad och
hur ofta symtomen
forekommer varierar
stort.



Allergi-, Hud- och Astmafdrbundet rf - HAE - &rftligt angio6dem

Arftlighet

UPPSKATTNINGSVIS 100-150 per-
soner i Finland har arftligt angioo-
dem. Den bakomliggande orsaken
till sjukdomen &r en genetisk defekt.
HAE &rvs dominant. Om en av for-
aldrarna har HAE &r sannolikheten
for att barnet arver samma gende-
fekt och far sjukdomen 50 procent.
Sjukdomen forekommer i vissa slak-
ter, men ibland ar den drabbade den
forsta i slakten som insjuknar. | sada-
na fall ar det frdga om en ny muta-
tion i arvsmassan. Vid typ 1 av sjuk-
domen ar mangden av Cl-inhibitor
mycket 1ag. Vid typ 2 av sjukdomen
ar nivaerna av Cl-inhibitor norma-
la, men Cl-inhibitorn &ar felaktig och
fungerar inte som den ska. Symto-
men ar likartade vid bada typerna av
sjukdomen. Dessutom finns en tredje
sallsynt HAE-typ som framst férekom-

HAE ar
en arftlig
sjukdom

mer hos kvinnor. Uppkomstmekanis-
men for typ 3 &r &an sa lange okéand,
men har handlar det inte om C1-inhi-
bitorbrist utan om andra faktorer. Det
ar svart att identifiera och diagnosti-
sera typ 3 av sjukdomen.

EFTERSOM HAE &r en arftlig sjukdom
ar det viktigt att &ven undersoka Ovri-
ga familjemedlemmar, om patienten
ar den forsta i slakten som drabbas.
Foraldrar, syskon och barn till den
som fatt sjukdomen ska alltid under-
sokas efter diagnosen.
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Symtom pa

SYMTOMEN PA HAE bérjar vanligt-
vis redan som barn, ibland redan nar
barnet ar litet, och nastan alltid fére
20 ars alder. Det mest typiska symto-
met &r svullnad under huden. Svullna-
den forekommer oftast i ansiktet och i
armar och ben (till exempel i hander-
na). Symtom i bukomradet &r ocksa
vanliga: uppsvalldhet, svara buksmér-
tor och krékningar. Det mest fruktade
och farligaste symtomet ar svullnad
av struphuvudet, vilket kan forsvara
andningen och vara livshotande om
det inte behandlas. Det &r &nda lyck-
ligtvis det minst vanliga av alla sym-
tom. Svullnaderna borjar vanligtvis
gradvis under flera timmar, utveck-
las under ungefar ett dygn och bor-
jar sedan avta efter 2—5 dagar. Déare-
mot kan attacker av buksmaérta borja
mycket snabbt utan svullnader. Svull-
naderna atfoljs inte av klada eller
nasselutslag, men ibland kan svull-
naderna féregas av en pirrande eller
stickande kansla eller ett rodskif-
tande néat- eller ringliknande utslag.

HAE

Symtomen pd HAE
borjar vanligtvis
redan som barn och
nastan alltid fore

20 ars alder.

Huvudvark, trotthet eller psykisk ang-
est ar symtom som kan férekomma
fore ett anfall.

ANFALLENS SVARIGHETSGRAD och
frekvens varierar fran individ till indi-
vid, men &ven hos samma individ
fran gang till gang. Ibland kan sjuk-
domen ge lindriga symtom, sasom
svullna hander, ibland kan det fin-
nas perioder dd symtomen huvud-
sakligen bestar av svara attacker av
buksmarta. Kvinnor har beskrivits ha
starkare symtom &n man, troligen pa
grund av hormonella faktorer. Hormo-
nella forandringar, sdsom pubertet,




menstruation, graviditet och klimakte-
riet, kan forvarra symtomen och gora
att symtomen forekommer oftare.

DET AR MYCKET typiskt att hormon-
preparat som innehaller det kvinnli-
ga hormonet dstrogen, sasom p-pil-
ler, forvarrar HAE-anfallen. Aven blod-
trycksmediciner med ACE-hdmmare
kan forvarra symtomen pa HAE och
bor darfoér undvikas. Ett anfall kan
aven utldsas av psykisk stress, fysisk
anstrangning, mindre skador (sasom
hudsar) och infektioner. Ingrepp och
operationer i huvudomradet &r sa
typiska utlésande faktorer att en del
patienter alltid maste ges forebyg-
gande behandling med l&kemedel
fore tandingrepp.

Hormonpreparat
som innehaller

det kvinnliga
hormonet ostrogen,
forvarrar
HAE-anfallen.
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Diagnosen stalls med
hjalp av blodprov

DET AR i grunden enkelt att diagnos- Symtomen pé

tisera HAE (typ 1och 2) bara man kom- siukdomen vanliatvis
mer pa att misstdnka just den sjukdo- J 9

men utifrdn symtomen. Cl-inhibitorn bérjar Vvisa Slg forst i

och dess aktivitet undersoks med ett Ieké ldern. inte redan
blodprov och déarutdver tas vanligtvis 7
aven andra prover (komplementfak- hos Spadbam.

torerna C3 och C4). Sjukdomen diag-
nostiseras om nivan av Cl-inhibitor i
blodet har sjunkit kraftigt (typ 1) eller
om dess funktion &r nedsatt (typ 2).
Blodprov kan tas ndr som helst, dven
under symtomfria perioder.

HOS SPADBARN &r en diagnos som
ar baserad pa blodprov oséker efter-
som resultaten av blodprov kan vara
felaktiga hos barn under 1 ar. Vanligt-
vis vantar man tills barnet har fyllt ett
innan man tar proven. Detta &r inte ett
problem eftersom symtomen pa sjuk-
domen vanligtvis borjar visa sig forst
i lekaldern, inte redan hos spadbarn.
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Behandling och
forebyggande atgarder
planeras individuellt

DIAGNOSTIK och behandling av
HAE utfors alltid inom den speciali-
serade sjukvarden och pa en enhet
som &r insatt i sjukdomen. Behand-
lingen av en patient med HAE bestar
bade av att férebygga anfall och av
att behandla akuta svullnadsanfall. En
vardplan for eventuella svara anfall
bor goras for varje patient, &ven om
patientens tidigare anfall varit mil-
da och endast intréffat sallan. Det ar
bra om den HAE-drabbades hélso-
vardscentral och nédrmaste sjukhus
kanner till sjukdomen och det lake-
medel som behdvs for att behandla
ett anfall.

Det ar viktigt att
lar sig kanna igen
och undvika de
faktorer som kan
utlosa ett anfall.

HAE AR en sé pass séllsynt sjukdom
att det kanske bara finns en person
med sjukdomen pa sma orter och
héalsovardscentralen kanske darfor
inte har ratt lakemedel i lager for att
behandla ett anfall. Det &r viktigt att
den som lider av HAE lar sig kd&nna
igen och undvika de faktorer som kan
utlésa ett anfall.




Behandling
av anfall

VID LINDRIGA HAE-anfall behovs
inte nodvandigtvis ndgon behand-
ling alls. De som har tranexamsyra
som forebyggande behandling kan
ta en hogre dos &n vanligt av lake-
medlet sa snart de marker férvarnan-
de symtom eller pa annat sétt kdnner
att ett anfall ar pa vag att borja. Tra-
nexamsyra ar dock inte en tillracklig
behandling, atminstone inte vid svull-
nad i svalgomradet och inte heller vid
andra svara anfall. | sddana fall bor
personen uppsodka narmaste vardin-
rattning eller ta anti-anfallsmedicin
hemma, om en sadan finns tillgdnglig.
C1-inhibitor anvands for att behand-
la ett HAE-anfall, det vill sédga just det
amne som personer med sjukdomen
HAE har brist pa. Det finns tva pre-
parat som ar av manskligt ursprung.
De fas fran friska blodgivare genom
att Cl-inhibitorn samlas upp och kon-
centreras till en torrsubstans. Torrsub-
stansen maste sedan l6sas upp till
en intravenods lakemedelsinjektion.
For en dos medicin behdvs blod fran

Cl-inhibitor ar en
snabbverkande
och effektiv
behandling

for HAE.

cirka 10 000 friska blodgivare. Aven
Cl-inhibitor som produceras i kaniner
anvands som medicin. Den anvands
pa samma sé&tt som mansklig Cl-in-
hibitor, men personer som ar aller-
giska mot kaniner kan inte anvanda
den. Cl-inhibitor ar en snabbverkan-
de och effektiv behandling for HAE.
Det mest effektiva ar att ge anfalls-
behandling hemma. Da kan behand-
lingen inledas snabbt utan besok pa
sjukhusets akutmottagning. Det gor
dven att anfallet gar 6ver snabbare.
Att injicera lakemedlet i en ven kraver
givetvis noggrann undervisning pa
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den behandlande enheten, mycket
ovning och stor motivation, men |onar
sig eftersom det gor att HAE-patien-
ten far en aktiv roll i behandlingen.

ETT ANNAT preparat som anvands
for att behandla anfall &r icatibant.
Det &r inte en Cl-inhibitor utan fung-
erar pa ett annat sétt: det blockerar
effekterna av bradykinin, signalsub-
stansen som orsakar svullnad. Icati-
bant ar en lakemedelsinjektion, men
den ges inte intravendst utan under
huden, vilket gor det mycket lattare
att ge preparatet hemma. Icatibant ar
snabbverkande, men mera kortver-
kande an Cl-inhibitor och lampar sig
darfor inte for forebyggande behand-
ling. Den andra och tredje dosen av
Icatibant kan tas igen var sjatte tim-
me, om en dos av lakemedlet inte var
tillrdckligt effektiv.

NAR LAKEMEDLET mot ett HAE-an-
fall har getts bdrjar symtomen vanligt-
vis latta och férsvinna inom cirka en
halvtimme, senast inom tva timmar. En
andra dos behdvs vanligtvis inte, om
inte symtomen tydligt borjar forvarras
igen under samma dag. Anfallsbehand-
ling kan darfor &ven utféras i hemmet.
Behandling som utférs hemma forbatt-
rar alltid livskvaliteten och -hanteringen.

Behandling som
utfors hemma
forbattrar alltid
livskvaliteten och
-hanteringen.

PATIENTEN behover inte uppsoka
akuten nar ett anfall borjar och det
blir |attare att leva och resa nér perso-
nen inte behdver halla sig néra sjuk-
huset. Snabb och effektiv behandling
av anfallen &r viktig och minskar sjuk-
domsbelastningen och sjukfranvaron
fran arbete och studier. Det gar béattre
for patienten att hantera sitt liv. Flera
patienter med HAE s&ger att den nya
behandlingen har féréndrat deras liv.
Det &r mycket viktigt att HAE-patien-
ten Iar sig kdnna igen borjan pa ett
anfall, sd att medicinen kan tas i tid.
Om sa inte ar fallet annu och sjukdo-
men &r ny, rekommenderas att patien-
ten ringer en ambulans for att 6verva-
ka situationen for sdkerhets skull.
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Forebyggande

behandling

OM ANFALLEN kommer ofta, till exem-
pel varje manad, behovs oftast fore-
byggande behandling. D4 ges ldke-
medlet regelbundet med vissa inter-
vall for att forhindra att ett HAE-anfall
uppstar. | forebyggande syfte &r tra-
nexamsyra vanligast. Ibland anvands
androgener (sasom danazol) eller
som mer effektiva alternativ Cl-inhi-
bitor eller lanadelumab. Tranexamsy-
ra ar lamplig foér bade vuxna och barn.
Det tas dagligen i form av tabletter i
tva eller tre doser. Lakemedlet &r inte
nodvandigtvis lampligt att anvanda
om patienten eller en familjemedlem
har bendgenhet att fa blodpropp. Tra-
nexamsyra ar emellertid inte ett sar-
skilt effektivt lakemedel. Androgener
ar mer effektiva forebyggande ldke-
medel &n tranexamsyra, men anvand-
ningen av dem &r begransad pa grund
av biverkningarna. Androgener &r syn-
tetiska manliga konshormoner, vilket
innebéar att de har manga hormonel-
la biverkningar, sarskilt hos kvinnor.
Androgener &r i allmanhet inte lampli-

Tranexamsyra
ar lamplig

for bade vuxna
och barn.

ga for barn och inte heller for vuxna for
ldngvarig anvdndning. De kan komma
i frdaga som en kortvarig forebyggan-
de behandling, till exempel fore kirur-
giska ingrepp.

PATIENTER SOM ofta har svara buk-
symtom eller svullnad i svalget kan
fa Cl-inhibitor eller lanadelumab som
forebyggande behandling. Vid fore-
byggande behandling ges Cl-inhibi-
tor vanligtvis tva ganger i veckan intra-
venost. Behandlingen kan laras ut till
patienten eller sa kan den utforas av
en assistent eller en nérstdendevarda-
re, till exempel en familjemedlem.




LANADELUMAB MINSKAR over-
skottet av bradykinin genom att
h&mma aktiviteten hos enzymet kal-
likrein. Lanadelumab &r det senas-
te bland de lakemedel som anvands
for att behandla HAE i Finland. Det
ges som en injektion under huden,
vanligtvis varannan, ibland var fjarde
vecka. Som ett |lakemedel som inji-
ceras under huden &r det naturligt-
vis lattare att ta &an Cl-inhibitor som
injiceras i en ven, och det ar framta-
get for att patienten sjalv ska kunna
dosera det. Verkningstiden for lana-
delumab ar lang, men effekten borjar
ldngsamt. Lanadelumab &r d&rfor inte
lampligt for anfallsbehandling.

BEHOVET AV langvarig férebyggan-
de behandling paverkas av frekven-
sen, varaktigheten och svarighets-
graden hos HAE-anfallen. Dessut-
om har HAE-patientens livssituation
betydelse, bland annat om det ar |att
eller mojligt for patienten att snabbt
ta sig till akuten for att fa anfalls-
behandling. Alla behover inte fore-
byggande behandling och behovet
maste darfér bedomas individuellt.
Aven de som inte behdver regel-
bunden och langvarig forebyggan-
de behandling kan behdva kortvarig
forebyggande behandling, till exem-

pel infor tandvard eller andra kirur-
giska ingrepp.

EFFEKTIV FOREBYGGANDE behand-
ling kan ha storre betydelse for livs-
kvaliteten och for att minska sjuk-
domsbelastningen &n anfallsbehand-
ling. Nar den forebyggande behand-
lingen fungerar behdver patienten
inte vara beredd pa och radd for
att f4 ett anfall hela tiden. Aven om
den forebyggande behandlingen
ar i sin ordning och sjukdomen déar-
for &r under kontroll, &r det anda vik-
tigt att patienten alltid har ett lampligt
och effektivt anti-anfallslakemedel till
hands eller tillgangligt om det skul-
le behovas.

Sammanfattningsvis
Symtomen pa sjukdomen HAE varie-
rar och sjukdomen kan vara utmanan-
de for bade ldkaren och patienten. En
god och langvarig vardrelation och
en individuell vardplan &r sarskilt vik-
tigt vid HAE. Det ar viktigt att patien-
ten ar aktivt delaktig i genomfdran-
det av behandlingen. Lakemedels-
utvecklingen under de senaste aren
har inneburit betydande forbattring-
ar av behandlingen. HAE begréansar
inte langre livet for den som lider av
sjukdomen.




MANGFORMIGA
HAE



RISTO HEIKKINEN,
SPECIALSAKKUNNIG

Resultat av

HAE-undersokning

UNDER forsommaren 2020 genom-
fordes en undersokning bland perso-
ner med sjukdomen HAE. Fragorna i
undersokningen besvarades av 31
personer. | samband med undersok-
ningen intervjuades 10 personer. Syf-
tet med undersokningen och intervju-
erna var att ta reda pa HAE-patienter-
nas erfarenheter av sjukdomen, dess
behandling och livskvalitet. Under-
sokningen gjordes i samarbete med
Finlands HAE-férening rf (Suomen
HAE-yhdistys ry) och Takeda. Under-
sokningen och intervjuerna genom-
fordes av Nordic Healthcare Group.

Majoriteten av de tillfrdgade har haft
HAE under en Iang tid. Nastan 70 pro-
cent hade fatt vanta fem ar eller lang-
re pa en diagnos. Halften av de tillfra-
gade har upplevt att diagnosens rik-
tighet ifragasatts inom halsovarden.

Jjag inbillar mig. Jag kénde
mig som en vinnare ndr jag

’ Hela livet har jag fdtt héra att

dntligen fick bekrdftat att jag inte ar
galen.

Manga av de intervjuade har upplevt
att HAE styrde deras liv redan innan
diagnosen. Detta har paverkat hur val
de har kunnat leva ett normalt liv.

Sjukdomssymtom och
behandling

SVULLNADERNA som hor ihop med
sjukdomen HAE forekommer framst i
buken och i armar och ben hos de till-
fragade. Ungefér en femtedel har svull-
nad varje vecka. Svullnad av strup-
huvudet som ar farlig om den inte
behandlas férekommer varje vecka
hos mindre an 7 procent. Nastan 80
procent av de tillfragade kédnde igen
tecknen fore ett anfall. Dessutom kun-
de 70 procent identifiera situationer
dar det &r mer sannolikt att ett anfall
intréffar. Detta sdgs som en viktig
resurs for att leva med sjukdomen. Det
finns en 6nskan hos de tillfrdgade om
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att forsta hjalpen och halso- och sjuk-
varden ska ta sjukdomen mer pa allvar
och forhalla sig mer sakligt till behand-
lingen av anfall. Anda &r fortroendet
for yrkesverksamma inom hélso- och
sjukvarden i genomsnitt bra. Manga
upplever att medvetenheten om HAE
har 6kat under de senaste aren, vilket
aven aterspeglas i forbattrade presta-
tioner hos de yrkesverksamma. Vid en
séllsynt sjukdom framgar dven tydligt
att man kan namnge vissa "bra” proffs.

’ Jag blev férvdnad éver att

medvetenheten om sjukdo-
men hos yrkesverksamma var s@
pass ddlig. A andra sidan kan en
vanlig Idkare inte veta allt.

70 procent av de tillfrdigade bestker
regelbundet en hélsovardsenhet for
uppfoljiningsbesdk. Forbattringar ons-
kades betraffande att vardpersona-
len skulle ta storre hansyn till patien-
tens asikter i planeringen av behand-
lingen. Endast mindre &n 10 procent
av de tillfrdgade har anvant socialvar-
dens tjanster. De intervjuade perso-
nerna ansag att de inte hade fatt till-
rackligt med information om olika stod-
former och tjanster. Forutom mentalt
stoéd hade de géarna fatt information
om rehabilitering och olika former av
ekonomiskt stod. Tva av tre tillfragade

ansag att HAE hade anstréngt deras
ekonomi under det senaste aret.
Hoga lakemedelskostnader togs upp
som ett sarskilt problem.

, , Jag bad om att fa ga till en
psykolog. Jag fick héra att

jag dr alldeles for positiv for att
skickas till en psykolog. Min
psykiska hdlsa sdgs inte som en
helhet.

Av intervjuerna framgick &aven att
yrkesverksamma inom hélso- och
sjukvarden borde beratta mer om for-
eningsverksamhet och kamratstod.

Sjukdomens inverkan
pa funktionsféormagan

MAJORITETEN av de tillfragade (75
procent) har dven andra langvari-
ga sjukdomar, av vilka manga ar sall-
synta eller atypiska. Ansamlingen av
sjukdomar har upplevts fora med sig
ytterligare utmaningar eftersom inte
ens vardpersonalen alltid har kun-
nat ta hansyn till hur sjukdomarna
paverkar varandra. Till exempel fanns
manga beskrivningar i svaren av hur
HAE-anfall har uppstatt i samband
med ingrepp riktade mot andra sjuk-
domar. Uppskattningarna av sjukdo-
mens svarighetsgrad varierar myck-




et. | genomsnitt upplever de tillfraga-
de att deras fysiska valbefinnande ar
ganska daligt. Daremot varierade upp-
skattningen av det psykiska valbefin-
nandet mycket. Sarskilt de som arbe-
tade gav ett hogt betyg. Upplevelsen
av socialt vélbefinnande hade sam-
band med det fysiska och psykiska
vélbefinnandet. Storsta mojliga sjalv-
standighet trots sjukdomen ansags
vara en viktig kélla till valbefinnande.

, , En bra vardag dr att jag inte
kommer ihdg att jag har den

hdr sjukdomen.

De intervjuade lyfte fram HAE-sjukdo-
mens varierande karaktar. Funktions-
formagan kan variera mycket, och den
paverkas av hur ofta anfallen kommer
och rédslan for att fa ett anfall. Under
anfallen férsvagar smartan och svullna-
den funktionsformagan ytterligare. Vik-
ten av lakemedelsbehandling betonas
och sarskilt att lakemedlet tas tillrack-
ligt tidigt. HAE-sjukdomen har negati-
va effekter pa olika delomraden i livet.
Forsamrad fysisk kondition paverkar
framfor allt hobbyer, fritidssysselsatt-
ningar, studier och jobb. De negativa
effekterna upplevs vara minst nar det
kommer till vanskapsforhallanden och
relationer samt sexualitet.

Narstaende och
familjen som stod

NARSTAENDE och familien har stor
betydelse i situationer som handlar om
att orka och klara av vardagen. Forut-
om att ta hand om hushallssysslorna
ar familj och néarstdende ett stod i de
utmaningar som sjukdomen orsakar. De
intervjuade var oroliga for hur de anho-
riga skulle orka. En del hade bestamt
sig for att inte beratta allt om sin sjuk-
dom for att inte belasta sina nédra och
kara for mycket. De tillfragade hade
hoppats pa en starkare hansyn till ndra
och kéra fran de professionella.

, Min man gav mig min
medicin. Det dr det stérsta
beviset pd kdrlek ndgon kan ge.

Sjukdomens érftlighet vackte eftertan-
ke hos manga nar de skulle bilda familj.
De tillfrdgade ville fa information om hur
stor inverkan genetiska faktorer har och
hur barnens situation utreds i ett tidigt
skede. Mer &n halften av de som svara-
de pa undersokningen hade nara slék-
tingar med HAE eller som misstanktes
ha HAE. De vill inte att deras barn ska
ha samma svarigheter, till exempel med
att fa en sjukdomsdiagnos, som de sjal-
va en gang hade.
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OCH TJANSTER FOR
LANGTIDSSJUKA
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RISTO HEIKKINEN,
SPECIALSAKKUNNIG

Samhallets stod
och tjanster for
langtidssjuka

I REGEL ansvarar hélso- och sjukvar-
den, kommunerna och Folkpensions-
anstalten for stodformer och tjanster
for langtidssjuka. Utdver detta kan
man fa stéd for skada som orsakas
av sjukdomen, nedsatt funktionsfor-
maga och de kostnader som féljer av
dessa till exempel via beskattningen,
privata forsékringar eller utkomst-
stdd som beviljas av FPA och social-
vasendet. Vid ansdkan om utkomst-
stdd beaktas sokandens inkomst.
Né&stan utan undantag ar 6vriga stod
och tjanster som beviljas pa grund av
langvarig sjukdom eller skada obe-
roende av den sokandes inkomst.
| ndgra stod och tjanster ingar en
sjalvrisk. Grunden for att anséka om
stod &r en diagnostiserad sjukdom
eller skada. Diagnosen ar anda inte
avgorande for beslutet om beviljan-
de av stod. Patientens alder, familje-
och arbetssituation samt eventuella
andra sjukdomar och skador avgor

Grunden for att
ansoka om stod

ar en diagnostiserad
sjukdom eller
skada.

vilka stod och tjanster som ar maojliga
att fa. Stéd och tjanster beviljas déar-
for alltid utifran en bedémning av den
enskilda situationen.

| OLIKA aldersstadier blir olika pro-
blemsituationer och relaterade atgér-
der, stdod och tjanster aktuella. En
barnfamilj funderar till exempel pa fra-
gor som rér dagvard och skolgang.
Det &r bra att i forvag tédnka pa hur
samarbetet med dagvard och sko-
la ska skotas for ett barn med sjuk-
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domen HAE. Unga manniskor ar
intresserade av studiemojligheter
och yrkesval, och det ar darfor en
god idé att ta reda pa vilka krav som
stalls for deras dromyrken i forhallan-
de till de begransningar som sjukdo-
men orsakar. For personer i arbetsfor
alder &r frdgor som rér rehabilitering
och utkomst viktiga. Sjukdomen kan
aven ge upphov till behov av yrkes-
inriktad rehabilitering och omskolning
eller dvervagande av olika pensions-
I6sningar.

STOD KAN sokas nar en sjukdom
eller skada for med sig utmaningar
och svarigheter i vardagen. Losning-
ar pa dessa utmaningar och svarig-
heter soks fran olika former av stod.
Innan man ansoker lonar det sig att
informera sig om det stdd man anso-
ker om och dess motiveringar. Hjalp
med ansokan gar att fa av till exem-
pel sjukhusets eller kommunens soci-
alarbetare, en rehabiliteringshandle-
dare eller anstéllda pa organisationer.
Utover de stodformer som presente-
ras har finns aven andra stodformer
som &r avsedda for alla. Mer informa-
tion om dessa fas av ovan namnda
personer.

Halso- och sjukvards-
tjanster

HALSO- OCH SJUKVARDEN ansva-
rar fOr att ge primar information. | den
primédra informationen ingar grundlag-
gande uppgifter om sjukdomen och
dess behandling. Dessutom &r halso-
och sjukvarden ansvarig for medicin-
ska rehabiliteringstjanster som ar direkt
kopplade till sjukvarden. | dessa ingar
till exempel undersokningar for att fast-
stélla behovet av rehabilitering, olika
terapier, anpassnings- och rehabilite-
ringskurser samt rehabiliteringshand-
ledning. Den medicinska rehabilitering-
en ansvarar dven for att beddéma beho-
vet av hjdlpmedel sdsom behov av spe-
cialskor och tvéatthjalpmedel.

HAE AR en séllsynt sjukdom. Varje
universitetssjukhus har en enhet for
sdllsynta sjukdomar, vars uppgift ar
att hjalpa till att samordna diagnostik,
behandling och rehabilitering av sall-
synta sjukdomar. Finland &r aven med
i de europeiska kompetensnatverken
for sallsynta sjukdomar (ERN). Den fin-
ldndska enheten i natverket for hud-
sjukdomar (ERN Skin — Sallsynta och
oidentifierade hudsjukdomar) finns pa
Hud- och allergisjukhuset i Helsing-
fors. Aven andra universitetssjukhus




ar kopplade till natverket. Enhetens
uppdrag ar att betjana personer med
en sallsynt hudsjukdom, deras anho-
riga och yrkesverksamma inom soci-
al- och halsovarden Gver hela landet.

FOR EN person som lider av HAE &r
det mojligt att gora upp en rehabilite-
ringsplan pa en halso- och sjukvard-
senhet, sarskilt om sjukdomssymto-
men ar svara. | rehabiliteringsplanen
kartlaggs behovet av rehabilitering
och rehabiliteringens mal av ett mul-
tiprofessionellt team. | kartlaggningen
deltar till exempel en ldakare, en annan
person som hor till vardpersonalen, en
rehabiliteringshandledare och sjukhu-
sets socialarbetare. | rehabiliterings-
planen antecknas grundlaggande upp-
gifter om sjukdomen och rehabiliteran-
de behandlingsatgéarder. | dessa kan
aven till exempel rehabilitering i form
av en kurs ingd. Sjukhusets socialar-
betare och rehabiliteringshandledare
ger information och stéd bland annat
om att klara sig i hemmet och om sam-
hallets stodformer och tjanster.

LAKARUTLATANDEN som behdvs for
att sbka de flesta former av stod fas
fran halso- och sjukvarden. Sammanta-
get ar en kontinuerlig vardrelation och
en lakare som ar val insatt i HAE-sjuk-

domen ett viktigt stod for att hjalpa den
HAE-drabbade i vardagen.

Kommunala tjanster

I LAGEN om funktionshinderservi-
ce faststalls vilka stod som kommu-
ner erbjuder till personer med funk-
tionsnedséttning eller ldngvarig sjuk-
dom. Med person med funktions-
nedséattning avses i lagen en person
som pa grund av skada eller sjuk-
dom har langvariga sérskilda svarig-
heter att klara sin normala livsforing.
Varje kommun har en enhet eller en
anstalld som ansvarar for funktions-
hinderservice. Kommunens socialar-
betare kan uppréatta en serviceplan
som samlar alla tjanster for en per-
son med sjukdomen HAE i tillracklig
omfattning.

DE STOD som faststéllts for funktions-
hinderservicen &r antingen baserade
pa subjektiv ratt (det vill séga kommu-
nen har en sarskild skyldighet att ord-
na dem) eller sa ar de behovsprévade
och anslagsbundna. Exempel pa sub-
jektiv ratt till stod ar andringsarbeten
i en bostad som &r nédvandiga med
tanke pa personens sjukdom eller
skada och att fa personlig assistans.
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De vanligaste anslagsbundna stdd-
formerna &r ersattning for extra klad-
kostnader samt redskap, maskiner
och utrustning som behdvs for att
utfora dagliga sysslor. Kommunen ska
reservera anslag for dessa stod enligt
det behov som finns i kommunen.

KOMMUNEN kan &ven tillhandahal-
la hemservice utifrdn nedsatt funk-
tionsférmaga, familjesituation, sjuk-
dom, skada eller annan liknande
orsak nar hjalp behovs for att kla-
ra av funktioner i vardagen som hor
till det vanliga livet. Barnfamiljer har
subjektiv ratt till hemservice om det
har konstaterats finnas ett behov for
det. Kommunen har ansvaret for att
ordna stod foér nédrstdendevard inom
ramen for de anslag som reserverats
for andamalet. Fran och med borjan
av 2023 overgar de social- och hél-
sovardstjanster som &r pa kommu-
nens ansvar till de 21 vélfardsomra-
dena och till Helsingfors stad.

FPA:s stodformer

FPA:S VIKTIGASTE stodformer for
personer med langvarig sjukdom &r
handikappférmaner och lakemedel-
sersattningar.

SYFTET MED handikappformanerna
ar att stodja personer med funktions-
nedséttning eller langvarig sjukdom
sa att de klarar av sitt dagliga liv och
deras livskvalitet forbéattras. Dessut-
om &r syftet med formanerna att stod-
ja deras deltagande i arbetslivet eller
studier, uppratthallandet av deras
funktionsférmaga samt deras boende
hemma, rehabilitering och vard. Han-
dikappférmanerna delas in i tre hel-
heter: handikappbidrag for personer
under 16 ar, handikappbidrag for per-
soner dver 16 ar samt vardbidrag for
pensionstagare. Var och en av dessa
har tre nivaer.

STOD KAN fas retroaktivt i sex mana-
der.

DET GAR att ansoka om stdd fran
FPA for kostnader for resor i samband
med behandling av sjukdom och
rehabilitering samt rehabiliterings-
penning for inkomstbortfall under
rehabilitering.




Stod kan fas
retroaktivt i sex
manader,

DET AR &ven mojligt att anséka om
erséttning frdn FPA for lakemedel,
baskramer och kliniska naringspre-
parat som har ordinerats av en laka-
re for att behandla sokandens sjuk-
dom. For baskramer som anvands
for att behandla langvariga hudsjuk-
domar betalas en grundersattning.
Lakemedelskostnader ersatts
om lakemedlen skrivs ut for att upp-
ratthalla halsan eller forebygga sjuk-
dom. FPA-ersattningen kan vanligtvis
fas redan pa apoteket mot uppvisan-
de av FPA-kortet.

inte

LAKEMEDELSPRISNAMNDEN (Hila)
beslutar om lakemedel &r erséattnings-
gilla. Ersattningsberéattigade lakeme-
del ar indelade i tre ersattningsklas-
ser. Ett lakemedel som ordinerats av
lakare kan bytas ut mot en billiga-
re motsvarande produkt pa apote-
ket. Det gar att ansoka om tilldggs-
ersattning for lakemedelskostnader
som Overstiger den arliga sjalvrisk-
gransen.

Beskattning

AVDRAG FOR nedsatt skattebetal-
ningsférmaga kan ansokas, om den
skattskyldiges skattebetalningsfor-
maga av nagon sarskild orsak har
minskat avsevéart med beaktande
av den skattskyldiges och dennes
familjs inkomster och formoégenhet.
Sarskilda orsaker kan till exempel
vara underhallsskyldighet, arbetslos-
het och sjukdom.

OM LAKAREN bedoémer att invalidi-
tetsgraden som sjukdomen eller ska-
dan orsakat ar minst 30 procent, kan
invaliditetsavdrag beviljas i beskatt-
ningen.

HUSHALLSAVDRAG kan fas for
sedvanligt hushalls-, omsorgs- eller
vardarbete samt for underhalls- och
ombyggnadsarbete i bostad.
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AINO LOIKKANEN,
ORGANISATIONSSAKKUNNIG

ALLERGI-, HUD- OCH ASTMAFOR-
BUNDET &r en nationell halsoorga-
nisation. En av medlemsorganisatio-
nerna i den ar Finlands HAE-férening
(www.suomenhaeyhdistys.allergia.
fi). Genom férbundet och féreningen
kan man komma i kontakt med andra
HAE-drabbade och fa dela erfaren-
heter med dem. F6reningen &r natio-
nell. Finlands HAE-férenings slutna
Facebook-grupp finns pa Facebook
under namnet Suomen HAE-yhdistys.
I gruppen finns majlighet att prata
med andra personer med HAE.

ALLERGI-, HUD- OCH ASTMAFOR-
BUNDETS verksamhet for sallsyn-
ta diagnoser finns till for personer
med sallsynta hudsjukdomar, deras
anhoriga och yrkesverksamma inom
omradet. Férbundet samlar informa-
tion och praktisk erfarenhet om sall-
synta hudsjukdomar och svara brann-
skador. Forbundet ingar dven i det
nationella natverket for sallsynta sjuk-
doms- och skadegrupper Harvinaiset
(www.harvinaiset.fi).

ALLERGI-, HUD- OCH ASTMAFOR-
BUNDET ordnar kurser for medlem-
marna i sina malgrupper och deras
anhoriga. Forbundet ger aven rad
om sjukdomen och dess behandling
samt de tjanster och stodformer som
samhallet erbjuder.



www.harvinaiset.fi
www.suomenhaeyhdistys.allergia

”Jag har fatt kamratstod for en sjukdom som jag
inte vill prata med vem som helst om. Jag har
markt att jag inte &r ensam om sjukdomen.
Det kanns fantastiskt att kunna stalla fragor,
fundera och utbyta tankar med andra som
befinner sig i samma situation.”

allergia.fi/liity

ALLERGI
HUD
ASTMA

Allergi-, Hud- och Astmaférbundet rf

www.allergia.fi
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