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Meine Schwester:

hat HAE -
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HAE-Vereinigung e.V.



Liebe HAE-Patientinnen und -Patienten,

das hereditdre Angio6dem (HAE) ist eine seltene, aber schwerwiegende Erkran-
kung, die vererbt wird. Frauen und Ménner sind etwa zu gleichen Teilen davon
betroffen.

Nach den Eltern sind in HAE-Familien meistens die Geschwister die wichtigsten
Bezugspersonen fir Betroffene, auch wenn sie nicht an HAE erkrankt sind.
Briider und Schwestern geben einander oft grofBen Halt. Vor allem ein enges
emotionales Verhaltnis zwischen den Geschwistern sorgt fir eine starke
Verbindung und gegenseitiges Vertrauen. Ein solcher Ansprechpartner ist fir
HAE-Patienten — egal in welchem Alter — sehr wichtig. lhm kénnen sie von

ihren Sorgen, Problemen und Leiden erzéhlen, ohne Angst vor Vorurteilen haben
zu missen. Geschwister geben einander das Gefihl, nicht allein zu sein.
Dennoch haben es gesunde Brider und Schwestern von HAE-Patienten nicht
immer einfach: Es kann vorkommen, dass sie sich aufgrund der Erkrankung

des anderen Geschwisterteils zuriickgestellt oder weniger wichtig fiihlen. Dabei
ist meistens das Gegenteil der Fall: Durch die gesunde Schwester oder den
gesunden Bruder werden die HAE-Patienten immer wieder dazu herausgefordert,
ein (fast) normales Leben zu flihren. Mit der richtigen Therapie ist das fir sie
mdglich!

Im Folgenden soll diese Broschiire beleuchten, welchen Einfluss HAE auf das
Verhéltnis von Geschwistern in einer HAE-Familie hat. Dazu haben wir zwei
Geschwisterpaare befragt — ihre Antworten lesen Sie auf den folgenden Seiten.
Selbstverstandlich stehen wir lhnen fir alle Fragen und weiteren Informationen
auch persénlich zur Verfigung.

Mit allerbesten GriiBen
lhre Lucia Schauf
HAE-Vereinigung e.V.



Vererbung von HAE

Beim hereditaren Angioddem (HAE)
handelt es sich um eine erbliche Erkran-
kung, die in der Familie weitergegeben
werden kann. Der Gendefekt, der fur
HAE verantwortlich ist, kann innerhalb
der Familie weitervererbt werden.

Da die Vererbung , autosomal domi-
nant” erfolgt, liegt das Risiko, das Gen
an seine Kinder weiterzugeben, bei

50 Prozent.

Im Gegensatz zu manch anderer
Erbkrankheit reicht bei HAE bereits das
Vorliegen eines einzigen fehlerhaften
Gens fur den Ausbruch der Krankheit
aus. Das intakte Gen auf dem zweiten,
gleichartigen Chromosom 11 kann den
Fehler nicht ausgleichen. Diese Art der
Vererbung nennt man ,, dominant”.
Deswegen kommt HAE auch haufig
bei mehreren Familienmitgliedern vor
und kann oft Uber einige Generationen
zurlckverfolgt werden.

e o o o

AUTOSOMAL

Das betroffene Gen liegt auf einem
,Autosom”, also auf einem nicht
geschlechtsbestimmenden Chromo-
som.

DOMINANT

Fur die Erkrankung reicht trotz
Doppelung aller Chromosomen das
Vorliegen einer einzigen Mutation
auf einem Chromosom aus.
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VERERBUNG

Doch auch wenn die Krankheit inner-
halb einer Familie gehauft auftritt, be-
deutet dies nicht automatisch, dass alle
Betroffenen unter den gleichen Symp-
tomen leiden und einen identischen
Krankheitsverlauf aufweisen. HAE wirkt
sich immer unterschiedlich aus, und
jedes Schicksal ist individuell.

HAE

Y
1] 0/‘:'

50% betroffen

IN DER FAMILIE

Nur bei ca. 20 Prozent der Betroffenen
wurde die Erkrankung nicht vererbt,
sondern ist durch eine spontane Veran-
derung der Erbinformationen erstmals
neu entstanden (Neumutation). Aber
auch diese HAE-Patienten kénnen
ihren Gendefekt an ihre Nachkommen
weitervererben.
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HAE bei Geschwistern:

Einer hat es, einer hat es nicht

HAE im Jugendalter

Viola (13) und Nadja (15) sind zwei
frohliche und aufgeschlossene Mad-
chen. Beide sind sportlich, lieben das
Schwimmen und waren eine Zeit lang
gemeinsam Messdiener. Doch eine
Sache unterscheidet die beiden: Viola
hat HAE — Nadja nicht.

NADIJA:

HAE hat Viola von ihrer Mutter geerbt.
Als sie 5 Jahre alt war, haben sie und
ihre Eltern die Diagnose erhalten. Die
Familie hat von Anfang an offen daru-
ber gesprochen und auch Nadja erklart,
was es mit HAE auf sich hat. Auch sie
wurde auf HAE getestet, das Ergebnis
war jedoch negativ.

»Ich habe mich manchmal etwas zurlickgesetzt
gefuhlt, aber das ist jetzt recht normal geworden.

Es passiert eigentlich nur, wenn Viola eine Attacke
hat und sich dann alles um sie dreht. Ansonsten
werden wir fast gleich behandelt.”




VIOLA:

»Ich habe oft das Gefuhl, auf mich wird mehr Riicksicht genom-

men. Es nervt, weil ich immer gefragt werde: ,Geht es dir gut?* Und
manchmal habe ich auch das Geflhl, dass ich ausgegrenzt werde.”

Damals hat sich Viola oft gedacht
.Warum gerade ich?”, doch ihre Familie
war in diesen schwierigen Momenten
immer flr sie da.

Auch die Mutter litt friher, als die
Madchen noch klein waren, haufig
unter schweren HAE-Attacken. , Das
war sehr schlimm fir uns”, sagt Viola.
Sie haben versucht, ihrer Mutter, so gut
es ging, zu helfen, und sich gegen-
seitig untersttzt. Eines Abends, als die

Mutter wieder eine Attacke hatte und
der Vater auf der Arbeit war, erzdhlte
die zu diesem Zeitpunkt noch kleine
Nadja ihrer Schwester eine Gute-Nacht-
Geschichte — und verzichtete dafur auf
ihre. Das war eine tapfere Geste, aber
traurig war Nadja trotzdem ein wenig.

Fur Nadja ging das Leben nach Violas
Diagnose weiter wie bisher, mit der
Ausnahme, dass sich ihre Eltern seit-
dem haufig mehr um ihre Schwester
sorgten und kimmerten.
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VIOLA:

. Meine Schwester ist manchmal nervtotend,

aber wenn sie sieht, dass es mir richtig schlecht
geht, ist sie nett und farsorglich.”

Dass ihre Schwester an HAE leidet und
daher einige Konsequenzen tragen
muss, ist Nadja das erste Mal bewusst
geworden, als die Hand ihrer Schwes-
ter angeschwollen ist und sie starke
Schmerzen hatte, die nicht aufhorten.
Viola hatte zuvor nur eine Gesichts-
schwellung und ansonsten fast nur
Attacken im Bauchraum, die immer
sehr stark waren und von schmerzhaf-
ten Krampfen begleitet wurden. Selbst
wenn sie schlief, konnte man Viola

vor Schmerzen stéhnen héren. Darum
ist Nadja froh, dass es ihr nicht so oft
schlecht geht und sie sich nicht standig
spritzen muss.

Fur Viola bedeutet HAE, dass sie nun
Uberall eine Notfallspritze dabei haben
muss und haufig wie ein , rohes Ei”
behandelt wird.



Trotz der Herausforderungen, vor
denen die beiden Madchen — jede
auf unterschiedliche Weise — stehen,
versuchen sie sich, so gut es geht,

zu unterstltzen. Die beiden haben
zusammen SpaB beim Kochen und Ba-
cken und ihrem gemeinsamen Hobby,
dem Schwimmen. ,, Wir machen den
gleichen Quatsch wie friiher auch”,
sagt Nadja. Viola und Nadja interes-
sieren sich auch beide ftr Animes und
tauschen Filme sowie Blcher aus.

Die 15-Jahrige interessiert sich fur

die Erkrankung ihrer Schwester und
Mutter. Deshalb besucht sie ab und an
Seminare, um mehr zu erfahren und im
Notfall helfen zu kénnen. Auch Viola
hat Trainings besucht und schon mit

8 Jahren gelernt, sich selbst zu spritzen,
und hat dabei ihre ,Spritzen-Phobie”

weg trainiert. FUr sie ist es selbstver-
standlich, sich selbst behandeln zu
kénnen. Im Gegenzug unterstiitzt Viola
auch ihre groBe Schwester. Als Nadja
im vergangenen Jahr oft krank war und
sich vielen Blutuntersuchungen unter-
ziehen musste, konnte ihr Viola viel
Mut zusprechen, da das Spritzen fir sie
bereits Normalitat ist.

Am Beispiel von Viola und Nadja wird
deutlich, wie wichtig die gegenseitige
Unterstitzung der Geschwister in HAE-
Familien ist. Selbst in ihrer Kindheit
lernten die M&dchen schon, aufeinan-
der Rucksicht zu nehmen und fur die
andere da zu sein. Viola und Nadja ha-
ben viele Gemeinsamkeiten, aber auch
einige Unterschiede - sie akzeptieren
sich, wie sie sind.



Mit HAE erwachsen werden

HAE ist bei der Medizin-Studentin
Kathrin (21) auf eine seltene Neumuta-
tion zurtickzufGhren. Sie ist die einzige
in ihrer Familie, die von der seltenen
Erbkrankheit betroffen ist und hat
schon einen langen Leidensweg auf
der Suche nach der richtigen Diagnose
hinter sich. Die Schwellungsattacken
traten bei ihr bereits in der Kindheit
auf, in der Regel alle zwei Wochen, und
hielten bis zu drei Tage an. Doch erst
als Teenager mit 14 Jahren erhielt sie

durch Zufall die richtige Diagnose: HAE.

KATHRIN:

Kathrin hat zwei jingere Geschwister,
Paula (14) und Dominik (19). Die
drei berichten, wie ihr Alltag mit HAE
aussieht:

Paula: ,Wisst ihr noch, wie Kathrin da-
mals im Spanien-Urlaub die schlimme
Gesichtsschwellung bekam? Dabei war
das ja nur ein ganz normaler Micken-
stich! Innerhalb kirzester Zeit ist ihre
ganze Stirn angeschwollen, das sah
total schlimm aus ..."

,Oft hatte ich ein schlechtes Gewissen, meine
Eltern nachts zu wecken oder bei manchen Ereignissen

nicht mitmachen zu kénnen, die meiner Familie wichtig
waren.”




DOMINIK:
»Nach der Diagnose war ich sehr oft beim Spritzen dabei,
manchmal saBen wir alle zusammen und haben ganz normal

erzahlt und gelacht.”

Kathrin: ,,Ja, daran kann ich mich nur
zu gut erinnern. Ich hatte auch richtig
Angst, denn damals wussten wir ja
noch nicht, was mit mir nicht stimmt.
Selbst als ich dort im Krankenhaus lag,
ging die Schwellung nur ganz langsam
zurick. Ich bin wirklich froh, dass wir
nach dem Urlaub noch mal zu meinem
neuen Kinderarzt gegangen sind und

der zufallig schon einmal etwas von
HAE gehort und uns an die richtige
Stelle verwiesen hat.”

Dominik: ,Seitdem ist es fur uns alle et-
was einfacher, weil wir endlich wissen,
was Kathrin hat. Paula und ich waren
ja auch oft bei den Arztbesuchen dabei
und haben miterlebt, wie die Arzte
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immer wieder im Dunkeln getappt sind.

Die Aufmerksamkeit lag dann oft bei
ihr, was manchmal nervig war.”

Paula: ,Ich finde es aber selbstver-
standlich, dass ich auf Kathrin Rtck-
sicht nehme, wenn es ihr mal nicht gut
geht. Ich bin ja damit gro3 geworden
und finde das ganz normal. AuBerdem

PAULA:
.Vielleicht kennen wir uns

durch Kathrins HAE ein bisschen
besser als andere.”

durfte ich friiher immer beim Spritzen
zusehen und helfen. Wir reden dann
auch ganz offen dariber. Sonst hal-
ten wir das Thema eher flach, weil sie
manchmal weniger Attacken hat, wenn
sie nicht daran denken muss.”

"



Kathrin: ,Manchmal, wenn ich wieder
eine Attacke hatte, habe ich mich allei-
ne gefthlt und war Uberfordert. Und
ich habe mich gefragt ,Wieso? Wieso

ich und wieso Uberhaupt?’ Aber es war

und ist schon, dass sich meine Ge-
schwister flir meine Krankheit interes-
sieren und mir nicht das Geflhl geben,
komisch und alleine zu sein.”

Paula: ,Ich finde es seltsam, dass von

uns keiner auBer Kathrin HAE hat. Aber

ich wiinsche mir, ihr trotzdem dabei

helfen zu konnen. Manchmal weil3 man

dann nicht wie, aber ich setze mich
dann oft zu ihr, wenn sie eine Attacke
hat, dann ist sie zumindest nicht
alleine.”

Dominik: ,Wir haben auch ein paar
gemeinsame Hobbies. Zum Beispiel
machen wir gerne zusammen Sport,
arbeiten in den Ferien gemeinsam mit
Kindern, oder die Madels kochen und
backen mal zusammen. Unsere Eltern
lassen uns zum Gluck viel Freiraum und
jeder wird gleich behandelt.”

Paula: ,Da hast du Recht! Sie unter-
sttzen uns auch bei allem. Fir die
Zukunft planen wir, mal zusammen
nach Agypten zu fliegen. Wir unter-
nehmen generell viel, und das soll auch
so bleiben. Mal haben wir uns lieb und
mal streiten wir uns, argern uns, so
wie man das kennt. Aber nattrlich sind
wir sowieso einfach unschlagbar, auch
wenn Kathrin jetzt fur das Studium
ausgezogen ist!”

Die drei Geschwister haben ein sehr
enges Verhdltnis zueinander, sie
haben schon viel gemeinsam erlebt.
Als junge Erwachsene geht jeder
seinen Weg, doch sie wissen: Sie
halten immer zusammen, egal was
kommt. Kathrin lebt mittlerweile in
Marburg und studiert dort Medizin.
Doch wann immer sie Zeit hat, freut
sie sich darauf, in die Heimat zu
fahren und Zeit mit ihrer Familie zu
verbringen.



Mit der Familie durch dick und dinn

Ein starker Ruckhalt in der Familie ist
fur die freie Entfaltung der HAE-Betrof-
fenen enorm wichtig. Sie wiinschen
sich ein ,,normales” Leben, weshalb
sie viel Wert auf einen alltéglichen Um-
gang legen und nicht sténdig wegen
ihrer Krankheit im Mittelpunkt stehen
maochten.

Die Geschwister, die hier zu Wort
kommen, gehen miteinander durch
dick und dnn. Zwar sind deren
Familien auch belastenden Situationen
ausgesetzt, wenn eine akute Attacke
im Anmarsch ist, doch im Grunde
sind es gerade diese Hurden, die die
Geschwister dann gemeinsam bewal-
tigen und sie dadurch stark machen.

Insgesamt spielt HAE in der Beziehung
zwischen den hier beschriebenen Ge-
schwistern eine untergeordnete Rolle.
Primar steht die Selbstentfaltung der ei-
genen Person, welche durch Geschwis-
ter unterstdtzt wird, im Vordergrund.
Im Fall von Viola und ihrer Schwester
ist es das gemeinsame Hobby Schwim-
men, Kathrin und ihr Bruder gehen
beide zur Uni und mit ihrer Schwes-
ter Paula kocht und backt die HAE-
Patientin gerne. Dadurch geben die
Geschwister den HAE-Betroffenen das
Gefuhl, nicht allein zu sein und nicht
ausgegrenzt zu werden. Denn gerade
mit dem Bruder oder der Schwester
kénnen HAE-Patienten in der Regel of-
fen Uber Sorgen und Angste sprechen,
ohne sich dafur schdmen zu mussen
oder gar ausgelacht zu werden.



Meine Notizen
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So kénnen Sie Kontakt zur HAE-Vereinigung e.V. aufnehmen:

HAE-VEREINIGUNG E.V.

Lucia Schauf

MdahlenstraBe 42 ¢

52457 Aldenhoven

Tel.: 024 64/90 87 87

Fax: 02464/9087 88

E-Mail: hae.shg@t-online.de
Facebook: facebook.com/haevereinigung
Website:  www.schwellungen.de

Das Internet bietet Innen zahlreiche Informationsmaglichkeiten tber HAE:

LINKS:
www.angioedema.de
www.hae-erkennen.de
www.hae-info.net
www.hae-notfall.de
www.schwellungen.de

Tragen Sie hier die Notfallnummer lhres behandelnden HAE-Zentrums ein:
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Mit freundlicher Unterstiitzung von

CSL Behring

320333 (1) Mai 16



