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HAE — PERINNOLLINEN .
ANGIOODEEMA
JA SEN HOITO




MARIA HUTTUNEN,
LT, IHOTAUTIEN ERIKOISLAAKARI

HAE - Perinnollinen
angioodeema

PERINNOLLINEN angioddeema tun-
netaan myos nimella hereditaarinen
angioddeema. Tuttavallisemmin tau-
tia kutsutaan nimelld HAE.

HAE ON perinndllinen sairaus, jon-
ka hoito on mullistunut: 2000-luvun
alkupuolella kayttoon otetut tasma-
hoidot ovat lisdnneet aiemmin han-
kalasti hoidettavan sairauden hoito-
mahdollisuuksia ja parantaneet niita
ratkaisevasti.

HAE JOHTUU geeneistd, jotka saa-
televat yhden entsyymin, Cl-inhi-
biittorin, tuotantoa. HAE aiheut-
taa turvotuksia iholle, suun alueel-
le, maha-suolikanavaan tai sukuelin-
ten alueelle. Hoitamattomana taudin
vaikeimmat muodot voivat olla jopa
hengenvaarallisia. Nykyisin HAEn hoi-
toon on kuitenkin tehokkaita tdsma-
laakkeitd, jotka soveltuvat kaikille
potilaille.

Nykyisin HAEN
hoitoon on
tehokkaita
tasma-
|aakkeita.

PIENI SANASTO
Hereditaarinen: Perinnéllinen.

Angioddeema: lhon tai
limakalvon alainen turvotus.

Bradykiniini: Valittajaaine,
joka aiheuttaa HAE-potilailla
angio6deeman.

C1-inhibiittori: Bradykiniinin
toimintaa saateleva entsyymi,

HAE-taudin hoidossa kadytettdva

tasmalaake.
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Taustaa ja taudinkuva

PERINNOLLINEN angiotdeema (here-
ditaarinen angioddeema HAE) on har-
vinainen sairaus, jossa maarallisesti
tai laadullisesti poikkeava entsyymi
(C1-inhibiittori eli C1 esteraasientsyy-
min estdjd) aiheuttaa toistuvia ihon,
suun alueen, maha-suolikanavan tai
sukuelinten turvotuksia eli angio-
odeemaa. Angioddeema tarkoittaa
ihonalaista tai limakalvon alaista tur-
votusta. Turvotus syntyy, kun veri-
suonten seindmien l&pdisevyys kas-
vaa ja neste "vuotaa” kudoksiin.

ANGIOODEEMA sinansa on tavalli-
nen oire ja se yleensa liittyy nokkos-
rokkoon. Vain hyvin pieni osa angio-
odeematapauksista (alle 1 %) johtuu
HAEsta. HAE-taudin angioddeema
poikkeaa syntymekanismiltaan taval-
lisesta angioddeemasta. Tavallinen,
nokkosrokkoon liittyva angioddeema
johtuu syottésolujen aktivoitumisesta
ja vélittajaaineiden, kuten histamiinin,
vaikutuksista. HAEssa turvotus joh-
tuu bradykiniini-valittajaaineen vai-

kutuksista verisuoniin. Bradykiniini on
aine, joka saa aikaan hyvin voimak-
laajenemisreak-
tion. HAEssa yksi bradykiniinin tuot-
toa saatelevista tekijoista, C1l-inhi-
biittori, puuttuu tai toimii huonosti.
Cl-inhibiittori on normaalisti toimin-

kaan verisuonten

nassa oleva turvotusten "jarru” ja kun
tama jarru puuttuu elimistosta, brady-
kiniinia padsee kertymaan ja turvotus-
kohtaus alkaa.

Angioodeema
tarkoittaa
ihonalaista tai
limakalvon alaista
turvotusta.




KAIKKIEN HAE-POTILAIDEN turvo-
tukset syntyvat samalla mekanismil-
la, mutta tauti on kuitenkin hyvin yksi-
I6llinen. Turvotuksia voi siis esiintya
monissa eri elimissa ja turvotusoirei-
den vaikeusaste ja tiheys vaihtele-
vat suuresti. Turvotuskohtaukset ovat
ennalta arvaamattomia. Hoitamatto-
mana HAE voi pahimmillaan rajoit-
taa elamaa pahasti. Se voi olla myods
hengenvaarallinen. Taudin harvinai-
suus ja monimuotoisuus aiheutta-
vatkin usein vaikeutta taudin totea-
miseen. Taudin oireet ovat voineet
alkaa vuosia ennen kuin niiden syy
selviaa ja paastaan oikeaan diagnoo-
siin. Onneksi nykyisella ladkityksella ja
potilaan ja ladkarin hyvalla yhteistyolla
HAE voidaan hoitaa niin, ettei siitd ole
juurikaan haittaa arkielamassa.

Turvotusoireiden
vaikeusaste ja
tiheys
vaihtelevat
suuresti.
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Perinnollisyys

PERINNOLLISTA angioddeemaa on
Suomessa arviolta 100-150 ihmisel-
1&. Taudin taustalla on geenivirhe.
HAE periytyy vallitsevasti. Jos toisella
vanhemmista on HAE, on syntyvalla
lapsella 50 % todenn&koisyys peria
sama geenivirhe ja saada sairaus.
Tauti esiintyy suvuittain, mutta jos-
kus sairastunut on sukunsa ensim-
mainen ja silloin kyseessa on uusi
mutaatio perintotekijoissa. Tyypin
1 taudissa Cl-inhibiittoria on maaral-
lisesti hyvin vahan. Tyypin 2 taudis-
sa Cl-inhibiittoria on kylld normaali
maara, mutta se on kuitenkin virheel-
listd eikd toimi kunnolla. Molempien
tautityyppien potilaiden oireet ovat
samanlaisia. Lisaksi tunnetaan harvi-
nainen, paaasiassa naisilla esiintyva,
tyypin 3 HAE, jonka syntymekanismi
on toistaiseksi tuntematon, siind ei
ole kyse Cl-inhibiittorin puutoksesta,
vaan muista tekijoista. Tyypin 3 taudin
tunnistaminen ja diagnosointi onkin
vaikeaa.

HAE on
perinnollinen
sairaus.

KOSKA HAE on perinndllinen sairaus,
on tarkeaa, ettd jos potilas on sukun-
sa ensimmainen sairastunut, tutkitaan
samalla perheenjdsenet. Vanhemmat,
sisarukset ja sairastavan lapset pitaa
aina tutkia diagnoosin jalkeen.
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HAEN oireet

HAEN OIREET alkavat yleensa jo lap-
sena, joskus jo pikkulapsena, ja mil-
tei aina ennen 20 ikévuotta. Tyypil-
lisin oire on ihonalainen turvotus, ja
sita esiintyy tavallisimmin kasvoilla ja
raajoissa (esimerkiksi kasissa). Ylei-
sid oireita ovat myds vatsan alueen
oireet: turvotus, voimakkaat vatsakivut
ja oksentelu. Pelatyin ja vaarallisin oire
on kurkunpéaan turvotus, joka voi hoi-
tamattomana vaikeuttaa hengitysta ja
olla hengenvaarallinen. Onneksi se on
kuitenkin oireista harvinaisin. Turvo-
tukset alkavat tyypillisesti vahitellen
useiden tuntien aikana, kehittyvat
noin vuorokaudessa ja alkavat sitten
laskea pois kestettyaan 2-5 paivaa.
Vatsakipukohtaukset voivat kuiten-
kin alkaa hyvin nopeasti ilman turvo-
tuksia. Turvotuksiin ei liity kutinaa eika
nokkosrokkoa, mutta joskus turvotuk-
sia voi edeltdd kihelmaiva tai pistele-
va ennakkotunne tai punoittava verk-
komainen tai rengasmainen ihottuma.
Ennakko-oire voi olla myos paansarky,
vasymys tai henkinen ahdistus.

HAEN oireet
alkavat yleensa jo
lapsena, ja miltei
aina ennen 20
ikavuotta.

KOHTAUSTEN VAIKEUS ja esiinty-
mistiheys vaihtelevat yksilollisesti
mutta myo6s samalla yksilolla kerrasta
toiseen. Valilla tauti siis saattaa oireil-
la lievasti kuten kasien turvotuksena,
vélilld saattaa olla ajanjaksoja, jol-
loin oireet ovat padasiassa voimak-
kaita vatsakipukohtauksia. Naisilla
on kuvattu miehid voimakkaampia
oireita luultavasti hormonaalisten
tekijoiden takia. Hormonaaliset muu-
tokset, kuten murrosika, kuukauti-
set, raskaus ja vaihdevuodet saat-
tavat pahentaa ja tihentaa oireita.




Hyvin tyypillistda myds on, etta estro-
geenia eli naishormonia sisaltavat
hormonivalmisteet kuten ehkaisy-
tabletit pahentavat HAE-kohtauksia.
Laakkeista myos ACE estdja -veren-
painelddkkeet voivat pahentaa HAEN
oireita ja niita tulee valttaa. Kohtauk-
sen saattaa laukaista myds henkinen
stressi, fyysinen ponnistus, pienet
vammat (kuten ihohaavat) ja infek-
tiot. Paan alueen toimenpiteet ja leik-
kaukset ovat niin tyypillisid laukaise-
via tekijoita, ettd osalla sairastavista
tulee antaa ehkaisevaa ladkehoitoa
aina ennen hammastoimenpiteita.

Estrogeenia eli
naishormonia
sisaltavat hormoni-
valmisteet

usein pahentavat
HAE-kohtauksia.
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Diagnoosi tehdaan
verikokeiden avulla

HAEN (tyypin 1 ja 2) toteaminen on Tyyp||||geg’[| HAE
periaatteessa helppoa, kunhan vain .
alkaa oireilla

tautia osataan epadilld oireiden takaa.

Verikokeesta tutkitaan Cl-inhibiittori vasta |€Ikk|-|8558,
ja sen aktiivisuus, ja lisaksi tutkitaan ei viel3
yleensd muitakin kokeita (komple-

menttitekijat C3 ja C4). Tauti tode- vauvana.
taan, jos Cl-inhibiittorin taso veressa

on huomattavasti alentunut (tyypin

1 tauti) tai sen toimintakyky on alen-

tunut (tyypin 2 tauti). Verikokeet voi-

daan ottaa milloin vain ja myos oireet-

tomana aikana.

VAUVAIKAISILLA diagnostiikka veri-
kokeiden perusteella on kuitenkin
epavarmaa, koska alle 1-vuotiailla
verikokeiden tulokset voivat olla vir-
heellisia. Yleensa odotetaan yhden
vuoden ikdd ennen kokeiden ottamis-
ta. Tama ei ole ongelma, koska tauti
tyypillisesti alkaa oireilla vasta leikki-
iassa, ei vielad vauvana.
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Hoito ja ehkaisy
suunnitellaan
yksilollisesti

HAEN diagnostiikka ja hoito toteu-

tetaan aina erikoissairaanhoidossa )

ja siihen perehtyneessa yksikdssa. tunnistamaan

HAE-potilaan hoitoon kuuluu seka kohtauksen

kohtausten estohoito etta akuuttien .

turvotuskohtausten hoito. Jokaisel- laukaisevat

le potilaalle kuuluu tehda hoitosuun- ’[ekuat

nitelma myos vakavien kohtausten

varalta, vaikka aiemmat kohtaukset

olisivat olleet lievia ja niita olisi ollut

vain harvoin. Olisi myos hyva, etta

HAEta sairastavan oma terveyskes-

kus ja Iahin sairaala olisivat tietoisia  taudista ja sen hoitoon tarvittavasta
kohtausladkkeesta. HAE on niin har-
vinainen tauti, ettd pienilld paikka-
kunnilla saattaa olla vain yksi tautia

On tarkeaa oppia

sairastava henkilo, eika terveyskes-
kus osaa siksi etukateen varautua
kohtauksien hoitoon varaamalla koh-
tauslaaketta. On tarkeaa, ettda HAEta
sairastava itse oppii tunnistamaan ja
valttdmaan niitd tekijoista, jotka voivat
laukaista kohtauksen.




Kohtausten hoito

LIEVAT HAE-KOHTAUKSET eivat
valttamatta tarvitse hoitoa olleen-
kaan. Ne, joilla on estohoitona tranek-
saamihappo, voivat ottaa l|aaket-
ta8 tavallista suuremman annoksen
heti huomatessaan ennakko-oireita
tai muuten aavistaessaan kohtauk-
sen olevan alkamassa. Traneksaami-
happo ei kuitenkaan ole riittava hoito
ainakaan nielun alueen turvotuksissa
eikd muissakaan vaikeissa kohtauk-
sissa. Talloin tulee hakeutua l&ahim-
paan hoitopaikkaan tai ottaa itse
kotona kohtauslaake, jos sellainen
on kaytettavissa.

HAE-KOHTAUKSEN hoitoon kayte-
taan Cl-inhibiittoria, eli juuri sitd ainet-
ta, josta HAE-taudissa on puutetta.
Saatavilla on kaksi valmistetta, jot-
ka ovat ihmisperdisia ja saatu terveil-
ta verenluovuttajilta niin, ettd C1-inhi-
biittori on keratty ja tiivistetty kuiva-ai-
neeksi. Kuiva-aine taytyy liuottaa suo-
nen sisdiseksi ladkeruiskeeksi. Yhden
ladkeannoksen tekemiseen tarvitaan

Cl-inhibiitori
on nopea-
vaikutteinen ja
tehokas hoito
HAE-tautiin.

noin 10 000 terveen verenluovutta-
jan verta. Myos kaneissa tuotettua
Cl-inhibiittoria kaytetaan laakkeena.
Sitd kaytetaan samalla tavoin kuin
ihmisperaista C1l-inhibiittoria, mutta
kaneille allergiset eivat voi sitd kayt-
taa. Cl-inhibiitori on nopeavaikut-
teinen ja tehokas hoito HAE-tautiin.
Tehokkainta on antaa kohtaushoito
kotona. Silloin hoito alkaa nopeas-
ti ilman kayntia sairaalan pdaivystyk-
sessa. Silloin kohtaus myds loppuu
nopeammin. Laakkeen pistdminen
suoneen vaatii luonnollisesti huolelli-
sen opetuksen hoitavassa yksikdssa,
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useita harjoituskertoja ja hyvaa moti-
vaatiota, mutta on myds palkitsevaa,
koska se mahdollistaa HAEta sairas-
tavan aktiivisen roolin hoidossa.

TOINEN KOHTAUSTEN hoitoon kay-
tetty valmiste on ikatibantti. Se ei ole
C1l-inhibiittori, vaan se vaikuttaa toi-
sella tapaa: se estaa bradykiniinin eli
turvotusta aiheuttavan vélittajaaineen
vaikutuksia. Ikatibantti on myos ldéke-
ruiske, mutta sitd ei anneta suonen-
sisdisesti vaan ihon alle, joten se on
huomattavasti helpompi antaa myos
kotona. Se on my&s nopeavaikuttei-
nen, mutta se on lyhytvaikutteisempi
kuin Cl-inhibiittori eika se siksi sovel-
lu estohoitoon. Ikatibanttia voidaan
ottaa uudelleen toinen ja kolmas
annos kuuden tunnin valein, mikali
yhdesta ladkeannoksesta ei ollut riit-
tavaa tehoa.

KUN LAAKE HAE-kohtaukseen on
annettu, alkavat oireet yleensa hel-
pottua ja vaistya noin puolen tunnin,
viimeistaan 2 tunnin, aikana. Toista
ladkeannosta ei yleensa tarvita, ellei-
vat oireet taas selvasti ala pahentua
saman pdivan aikana. Kohtaushoi-
to voidaan siis toteuttaa myos koto-
na. Kotona toteutettava hoito paran-
taa aina elamanlaatua ja -hallintaa.

Kotona
toteutettava hoito
parantaa aina
elamanlaatua ja
-hallintaa.

Paivystykseen ei tarvitse en&éd lah-
tea kohtauksen alkaessa ja elaminen
ja matkustaminen helpottuvat, kun
ei enaa tarvitse pysytelld sairaalan
lahietdisyydelld. Kohtausten nopea ja
tehokas hoito on tarkeaa ja se vahen-
taa taudin kuormittavuutta ja sairaus-
poissaoloja toista ja opinnoista. Omaa
elamaa voi hallita paremmin. Useat
HAEta sairastavat kertovat uuden
hoidon mullistaneen heidan eldman-
sd. On kuitenkin hyvin tarkeaa oppia
tunnistamaan kohtauksen alkaminen,
jotta ladkkeen saa otettua ajoissa. Jos
nain ei vield ole ja sairaus on uusi, on
suositeltavaa soittaa ambulanssi pai-
kalle kaiken varalta valvomaan tilan-
netta.
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Estohoito

JOS KOHTAUKSIA on usein, vaik-
kapa kuukausittain, tarvitaan yleen-
sé estohoitoa. Talloin laékettd anne-
taan sdanndllisesti, tietyin valein
estamaan HAE-kohtauksen synty-
minen. Estohoidossa kaytetaan ylei-
simmin traneksaamihappoa, joskus
androgeeneja (kuten danatsolia) tai
tehokkaampina vaihtoehtoina C1-inhi-
biittoria tai lanadelumabia. Tranek-
saamihappo sopii seké aikuisille etta
lapsille. Sitéd otetaan paivittdin tablet-
teina kahtena tai kolmena annokse-
na. Laake ei valttamattd sovi kaytet-
tavaksi, jos sairastavalla tai suvussa
on ollut taipumusta verisuonitukok-
siin. Traneksaamihappo ei ole kui-
tenkaan ole erityisen tehokas l&a&-
ke. Androgeenit ovat traneksaami-
happoa tehokkaampia estohoitolaak-
keitd, mutta niiden kayttoa rajoittavat
sivuvaikutukset. Ne ovat synteetti-
sid mieshormoneja, joten niihin liittyy
paljon hormonaalisia sivuvaikutuksia
erityisesti naisilla. Ne eivat sovi lap-
sille eika aikuisillekaan yleensa pitka-

Traneksaami-
happo sopii sekad
aikuisille etta
lapsille.

aikaiseen kayttoon. Androgeenit voi-
vat kylla tulla kyseeseen lyhytaikai-
sena estohoitona esimerkiksi ennen
kirurgisia toimenpiteita.

NIILLE POTILAILLE, joilla on usein
toistuvia vaikeita vatsaoireita tai
nieluturvotuksia,
estohoidoksi Cl-inhibiittori tai lanade-
lumabi. Estohoidossa C1-inhibiittoria
annetaan yleensd kahdesti viikos-
sa suonensisaisesti. Hoito voidaan
opettaa potilaalle tai sen voi toteut-
taa myoOs avustaja tai omaishoitaja,
kuten perheenjasen.

voidaan aloittaa




LANADELUMABI VAHENTAA liial-
lisen bradykiniinin maaraa estamal-
& kallikreiini-entsyymin toimintaa.
Lanadelumabi on HAE-taudin hoi-
toon kaytetyista ladkkeista Suomes-
sa uusin. Sita annetaan ihon alaisena
pistoksena yleensa kahden, joskus
neljan viikon valein. Ihon alle pistet-
tavana ladkkeena se on luonnollises-
ti helpompi ottaa kuin suoneen pistet-
tava Cl-inhibiittori, ja se on tarkoitettu
sairastavan itsensa annostelemaksi
ladkkeeksi. Lanadelumabin vaikutus-
aika on pitkda, mutta teho myos alkaa
hitaasti. Siksi lanadelumabi ei sovi
kohtaushoitoon.

PITKAAIKAISEN ESTOHOIDON tar-
peeseen vaikuttavat HAE-taudin koh-
tausten tiheys, kesto ja vakavuus.
Lisdksi merkitystda on HAEta sairasta-
van elamantilanteella ja muun muas-
sa silla, onko sairastavan helppoa tai
mahdollista pdastad nopeasti paivys-
tyspisteeseen saamaan kohtaushoi-
toa. Kaikki eivéat tarvitse estohoitoa ja
sen tarve on yksildllisesti arvioitava.
Nekin, jotka eivét tarvitse saanndllista
ja pitkdaikaista estohoitoa, voivat tar-
vita lyhytaikaisen estohoidon esimer-
kiksi ennen hammas- tai muita kirurgi-
sia toimenpiteita.

TEHOKKAALLA ESTOHOIDOLLA voi
olla jopa suurempi merkitys elaman-
laatua parantavana ja taudin aiheut-
tamaan kuormitusta vahentavana
hoitona kuin kohtaushoidolla. Kun
estohoito onnistuu, ei tarvitse jatku-
vasti varautua odottamaan ja pelkaa-
maan kohtauksia. Vaikka estohoito
olisi kunnossa ja tauti sen vuoksi hal-
linnassa, on kuitenkin tarkeas, etta
sairastavalla on aina kaytossaan tai
saatavilla sopiva ja tehokas kohtaus-
hoitolaake — jos sita tarvitaan.

Lopuksi

HAE TAUDIN OIREET vaihtelevat ja
tauti voi olla haastava seka laakarille
ettd potilaalle. Hyva ja kiintea hoito-
suhde ja yksilollinen hoitosuunni-
telma ovat HAEssa erityisen téarkei-
ta. Tarkedd on myos, etta potilas on
aktiivisesti mukana hoidon toteutta-
misessa. Viime vuosien lddkekehitys
on tuonut merkittavia parannuksia
hoitoon. HAE ei en&a rajoita sita sai-
rastavien elamaa.



MONIMUOTOINEN
HAE



RISTO HEIKKINEN,
ERITYISASIANTUNTIJA

HAE-kyselyn

tuloksia

ALKUKESASTA 2020 tehtiin kyse-
ly HAE-tautia sairastaville. Vastaajia
oli 31. Kyselyn yhteydesséa haastatel-
tiin 10 henkiloa. Kyselyn ja haastatte-
lujen tarkoituksena oli selvittaa HAEta
sairastavien kokemuksia sairaudes-
ta, sen hoidosta ja elamanlaadusta.
Selvitys tehtiin yhteisty6ssa Suomen
HAE-yhdistyksen ja Takedan kanssa.
Kyselyn ja haastattelut toteutti Nordic
Healthcare Group.

Sairauden diagno-
soinnin haasteet

VALTAOSA vastaajista on sairastanut
HAEta pitkdan. Lahes 70 prosenttia
oli joutunut odottamaan diagnoosia
viisi vuotta tai pidempaan. Puolet vas-
taajista on kokenut diagnoosin paik-
kansapitavyyden kyseenalaistamista
terveydenhuollossa.

, , Koko eldmd on sanottu, ettd
kuvittelet. Tuli voittajdfiilis, kun

selvisi, etten olekaan hullu.

Moni haastateltavista on kokenut
HAEnR kontrolloineen eléamaa jo ennen
diagnoosia. Tdma on osaltaan vaikut-
tanut siihen, miten hyvin on pystynyt

elamaan normaalia elamaa.

Sairauden oireet ja
hoito

HAE-SAIRAUTEEN liittyvat turvo-
tukset esiintyvat vastaajilla yleisim-
min vatsan ja raajojen alueella. Noin
viidennekselld on turvotusta viikoit-
tain. Hoitamattomana vaarallista
kurkunp&an turvotusta esiintyy vii-
koittain alle 7 prosentilla. Ldhes 80
prosenttia vastaajista tunnisti koh-
tauksien ennusmerkkeja. Liséksi 70
prosenttia tunnisti niita tilanteita, jois-
sa kohtaus todenn&kdisemmin tulee.
Tama nahtiin tarkedna voimavarana
sairauden kanssa elamisessa.

Ensiavun ja terveydenhuollon toi-
votaan suhtautuvan vakavammin ja
asiallisemmin kohtausten hoitoon.

Silti  luottamus terveydenhuollon
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ammattilaisiin on keskimaarin hyva.
Moni kokee, etta HAE-tietoisuus on
lisdantynyt viime vuosina, mikd nakyy
myo6s ammattilaisten parantuneena
toimintana. Harvinaisessa sairaudes-
sa korostuu myos se, ettd osataan
nimeta tiettyja "hyvia” ammattilaisia.

’ Minua on ylldGttdnyt, ettd

ammattilaisten tietoisuus on
ollut todella huonoa. Toisaalta
tavallinen IGakdari ei voi tietGd
kaikkea.

70 prosenttia vastaajista kdy sdannol-
lisesti seurantakaynnilla jossakin ter-
veydenhuollon yksikdssa. Parannusta
toivottiin siihen, ettd omat mielipiteet
otettaisiin huomioon hoidon suunnit-
telussa.

Sosiaalihuollon ammattilaisten pal-
veluita on hyddyntanyt vain alle 10
prosenttia vastaajista. Haastatelta-
vat kokivat, etta eri tuen muodoista
ja palveluista ei ole annettu riittavasti
tietoa. Henkisen tuen liséksi olisi kai-
vattu tietoa kuntoutuksesta ja talou-
dellisista tukimuodoista. Kaksi kol-
mesta vastaajasta koki HAEN rasitta-
neen taloutta viimeisen vuoden aika-
na. Erityishuolena tuotiin esiin korkeat
ladkekustannukset.

’ Kysyin mahdollisuutta
psykologille. HéGn sanoi, ettd
oot aivan liian positiivinen
Idhetettévidksi psykologille. Ei
hoidettu psyykkisté kokonaisuutta.

Haastatteluissa myos todettiin, etta
terveydenhuollon ammattilaisten tulisi
kertoa enemman yhdistys- ja vertais-
toiminnasta.

Sairauden vaikutukset
toimintakykyyn

KYSELYYN vastaajista valtaosalla (75
%) on myos muita pitk&aikaisia saira-
uksia, joista monet ovat harvinaisia
tai epatyypillisia. Sairauksien kasaan-
tumisen on koettu tuovan mukanaan
terveydenhuol-
lon ammattilaisetkaan eivat aina ole
osanneet ottaa huomioon sairauksi-
en vyhteisvaikutuksia. Vastauksissa
esimerkiksi kuvattiin monta tapausta
siitd, miten HAE-kohtauksia on ilmen-
nyt muihin sairauksiin kohdistuvien
toimenpiteiden yhteydessa.

lisahaasteita, silla

Arviot oman sairauden vaikeusas-
teesta vaihtelevat paljon. Keskimaa-
rin vastaajat kuitenkin kokevat oman
fyysisen hyvinvointinsa melko hei-
koksi. Sen sijaan arvio henkisesta




hyvinvoinnista vaihteli runsaasti. Eri-
tyisesti tyossdkdyvat antoivat hyvan
arvosanan. Sosiaalisen hyvinvoinnin
kokemus oli yhteydessa fyysiseen
ja henkiseen hyvinvointiin. Tarkeana
hyvinvoinnin |&hteena pidettiin mah-
dollisimman suurta itsendisyytta suh-
teessa sairauteen.

’ Hyviéd arki on sitd,
etten muista, ettd mulla
on tdmd sairaus.

Haastateltavat toivat esiin HAE-
sairauden vaihtelevan luonteen. Toi-
mintakyky voi vaihdella paljonkin, ja
siihen vaikuttavat kohtausten esiinty-
mistiheys ja pelko kohtauksen tulemi-
sesta. Kohtausten aikana kipu ja tur-
votukset heikentavat toimintakykya
yha& enemman. Ladkehoidon merkitys
korostuu, ja erityisesti se, ettd |&ddke
otetaan riittavan aikaisin.
HAE-sairaudella on negatiivisia vaiku-
tuksia eléamén eri osa-alueisiin. Hei-
kentynyt fyysinen kunto on vaikutta-
nut erityisesti harrastuksiin, vapaa-
ajan viettoon seka opiskeluun ja tyds-
sakayntiin. Ystavyys- ja ihmissuhteisiin
seka seksuaalisuuteen negatiiviset
vaikutukset koetaan vahaisimpina.

Laheiset ja perl
tukena

LAHEISTEN ja perheen rooli korostuu
jaksamiseen ja arjenhallintaan liittyvis-
sa tilanteissa. Kotiaskareiden hoitami-
sen ohessa perhe ja ldaheiset ovat tuke-
na sairauden aiheuttamissa haasteis-
sa. Haastateltavat olivat toisaalta huo-
lissaan laheisten omasta jaksamisesta.
Osa oli paattanyt olla kertomatta kaik-
kea sairauteen liittyvaa, jotta ei kuormit-
taisi liikaa laheisidan. Vastaajat olisivat
toivoneet ammattilaisilta vahvempaa
l&heisten huomioimista.

, Mies hoiti mun ldédkkeen
annon. Suurin rakkauden
osoitus mitd voi antaa.

Sairauden perinndllisyys oli heratta-
nyt pohdintaa perhettéd perustettaessa.
Kaivattiin tietoa periytyvyydesta ja las-
ten tilanteen varhaisemmasta selvitta-
misesta. Kyselyyn vastaajista yli puolel-
la oli myds lahisuvussa HAE-sairaus tai
-epaily. Omalle lapselle ei haluta saman-
laisia vaikeuksia esimerkiksi sairauden
diagnosoinnissa kuin itsella oli aikoi-
naan ollut.
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RISTO HEIKKINEN,
ERITYISASIANTUNTIJA

Yhteiskunnan tuet

ja palvelut

pitkaaikaissairaalle

PITKAAIKAISSAIRAILLE kuuluvat
tukimuodot ja palvelut ovat paa-
saantoisesti terveydenhuollon, kun-
tien ja Kansanelékelaitoksen vastuul-
la. Taman lisdksi sairaudesta aiheutu-
vaan haittaan, toimintakyvyn alentu-
maan ja niista johtuviin kustannuksiin
voi saada tukea esimerkiksi vero-
tuksen, yksityisten vakuutusten tai
Kelan ja sosiaalitoimen myodntdméan
toimeentulotuen kautta. Toimeen-
tulotukea haettaessa huomioidaan
hakijan tulot. L&hes poikkeukset-
ta muut pitkdaikaisen sairauden tai
vamman nojalla myonnetyt tuet ja
palvelut ovat riippumattomia hakijan
tuloista. Muutamiin tukiin ja palvelui-
hin kuuluu omavastuu.

Tukien hakemisen perustana on diag-
nosoitu sairaus tai vamma. Diagnoosi
ei kuitenkaan maarittele tukien hake-
misen lopputulosta. Sairastavan ika,
perhe- ja tyotilanne sekd mahdolliset
muut sairaudet ja vammat maaritte-

Tukien hakemisen
perustana on
diagnosoitu
sairaus tai
vamma.

levat, mita tukia ja palveluita on mah-
dollista saada. Tuet ja palvelut myon-
netdan siis aina yksildllisen tilanteen
arvioinnin perusteella.

ERI IKAVAIHEESSA tulevat ajan-
kohtaiseksi erilaiset pulmatilanteet
ja niihin liittyvat toimenpiteet, tuet ja
palvelut. Lapsiperheessd mietitdan
paivahoitoon ja koulunkdyntiin liitty-
via asioita. Onkin hyva miettia ajoissa,
milld tavalla HAE-tautia sairastavan
lapsen kohdalla hoidetaan yhteistyo
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paivahoidon ja koulun kanssa. Nuoria
kiinnostaa opiskelu ja ammatinvalinta,
minka vuoksi on hyva selvittaa omien
toiveammattien vaatimukset suhtees-
sa sairauden aiheuttamiin rajoituksiin.
Tyoikadisen kohdalla korostuvat kun-
toutukseen ja toimeentuloon liitty-
vat asiat. Sairaus voi myos aiheuttaa
ammatillisen kuntoutuksen ja uudel-
leenkoulutuksen tarpeita tai eri elake-
ratkaisujen pohdintaa.

TUKEA HAETAAN silloin, kun sairaus
tai vamma tuo mukanaan haasteita
ja hankaluuksia arkeen. Eri tukimuo-
doista haetaan ratkaisuja néihin haas-
teisiin ja hankaluuksiin. Ennen hake-
mista kannattaa tutustua haettavaan
tukeen ja sen perusteluihin. Apua
hakemiseen voi saada esimerkiksi
sairaalan tai kunnan sosiaalityonte-
kijaltd, kuntoutusohjaajalta tai jarjes-
tojen tydntekijoilta. Tassa esiteltyjen
tukimuotojen lisdksi on myds muita,
kaikille tarkoitettuja tukimuotoja, jois-
ta saa lisdtietoja em. tydntekijoilta.

Terveydenhuollon
palvelut

TERVEYDENHUOLLON vastuulle kuu-
luu ensitiedon antaminen. Ensitietoon
sisaltyvat perustiedot omasta sairau-
desta ja sen hoidosta. Lisaksi tervey-
denhuolto vastaa vaélittomasti sairaan-
hoitoon liittyvista laakinnallisen kuntou-
tuksen palveluista. Niihin kuuluvat esi-
merkiksi kuntoutustarvetta selvittavat
tutkimukset, erilaiset terapiat, sopeu-
tumisvalmennus- ja kuntoutuskurssit
sekd kuntoutusohjaus. Laakinnallisen
kuntoutuksen vastuulle kuuluu myos
apuvalineiden tarpeen arviointi kuten
esimerkiksi tarve erikoisjalkineisiin ja
peseytymisen apuvalineisiin.

HAE-SAIRAUS kuuluu harvinaissai-
rauksiin. Jokaiseen yliopistosairaa-
laan on perustettu harvinaissairauk-
sien yksikko, jonka tehtdava on aut-
taa koordinoida harvinaissairaiden
diagnostiikkaa, hoitoa ja kuntoutus-
ta. Suomi on myds mukana euroop-
palaisissa harvinaissairauksien osaa-
misverkostoissa (ERN). Ihon sairauk-
siin keskittyvan verkoston (ERN Skin
— Harvinaiset ja tunnistamattomat
ihosairaudet) Suomen yksikkd sijait-
see Helsingissa Iho- ja Allergiasairaa-
lassa. Verkostoon on liséksi linkitetty




muut yliopistosairaalat. Yksikon teh-
tdvana on palvella valtakunnallisesti
niin harvinaista ihotautia sairastavaa,
hénen ldheistdan kuin sosiaali- ja ter-
veydenhuollon ammattilaista.

HAE-TAUTIA sairastavan kohdalla voi-
daan miettia kuntoutussuunnitelman
laadintaa terveydenhuollon yksikos-
s&, erityisesti jos sairauden oireet ovat
hankalia.  Kuntoutussuunnitelmassa
kartoitetaan kuntoutuksen tarvetta ja
Kartoi-
tukseen osallistuu esimerkiksi laaka-
ri, muu hoitohenkildkuntaan kuuluva
henkild, kuntoutusohjaaja ja sairaalan

tavoitteita moniammatillisesti.

sosiaalityontekija. Kuntoutussuunnitel-
maan kirjataan perustiedot sairaudesta
ja kuntouttavat hoidolliset toimenpiteet,
joihin voi kuulua esimerkiksi myds kurs-
simuotoista kuntoutusta. Sairaalan sosi-
aalityontekijaltad ja kuntoutusohjaajalta
saa tietoa ja tukea muun muassa kotona
selviytymisestd seka yhteiskunnan tuki-
muodoista ja palveluista.

TERVEYDENHUOLLOSTA saadaan
|&adkarin kirjoittamat lausunnot, joita tar-
vitaan useimpien tukimuotojen hakemi-
seen. Kaiken kaikkiaan jatkuva hoito-
suhde ja HAE-tautiin hyvin perehtynyt
ladkari on tarkeaa tuki HAEta sairasta-
van arjen tukemiseksi.

Kunnan
palvelut

VAMMAISPALVELULAKI
lee kuntien tarjoamat tuet vammai-
sille tai pitkaaikaista sairautta sairas-
taville henkildille. Laissa vammaisel-

maaritte-

la henkilolla tarkoitetaan henkil6a,
jolla vamman tai sairauden johdosta
on pitkaaikaisesti erityisia vaikeuksia
suoriutua tavanomaisista elaman toi-
minnoista. Jokaisessa kunnassa on
vammaispalveluista vastaava yksikkd
tai tydntekija. Kunnan sosiaalitydnte-
kija voi laatia palvelusuunnitelman,
johon kootaan kaikki HAE-tautia sai-
rastavan palvelut riittavassa laajuu-
dessa.

VAMMAISPALVELUSSA maaritellyt
tuet ovat joko subjektiiviseen oikeu-
teen (eli kunnalla on niiden erityinen
jarjestamisvelvollisuus) tai harkintaan
ja maararahoihin perustuvia. Subjek-
tiilvisesta oikeudesta tukeen ovat esi-
merkkeind sairauden tai vamman
vuoksi tarpeelliset asunnon muutos-
ty6t ja henkilokohtaisen avun saami-
nen.

MAARARAHASIDONNAISISTA tuki-
muodoista yleisimmat ovat ylimaa-
raisten vaatekustannusten seka pai-
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vittaisista toiminnoista suoriutumises-
sa tarvittavien valineiden, koneiden
ja laitteiden korvaaminen. Kunnan on
varattava naihin tukiin maararahoja
kunnassa esiintyvan tarpeen mukaan.

KUNTA VOI myds antaa kotipalvelu-
ja alentuneen toimintakyvyn, perhe-
tilanteen, sairauden, vamman tai
muun vastaavan syyn perusteel-
la silloin, kun apu on tarpeen tavan-
omaiseen elamaan kuuluvista tehta-
vistd suoriutumiseksi. Lapsiperheil-
I& on subjektiivinen oikeus kotipalve-
luun, jos siihen on todettu tarve. Myo6s
omaishoidon tuki on kunnan jarjes-
tadmisvastuulla tahan tarkoitukseen
varattujen maararahojen puitteissa.

Kunnan vastuulla olevat sosiaali- ja
terveyspalvelut siirtyvat vuoden 2023
alusta 21 hyvinvointialueen ja Helsin-
gin kaupungin jarjestamisvastuulle.

Kelan
tukimuodot

KESKEISIMMAT Kelan tukimuodot
pitkdaikaista tautia sairastavalle ovat
vammaisetuudet ja l1adkekorvaukset.

VAMMAISETUUKSIEN
on tukea vammaisen tai pitkaaikai-
sesti
sa ja parantaa henkilon elamanlaa-
tua. Lisaksi etuuksien tavoitteena on
tukea osallistumista tyohon tai opis-
keluun seka toimintakyvyn yllapita-
mistd, kotona asumista, kuntoutus-
ta ja hoitoa. Vammaisetuudet jae-

tarkoitus

sairaan selviytymista arjes-

taan kolmeen kokonaisuuteen: alle
16-vuotiaan vammaistuki, 16 vuotta
tayttdneen vammaistuki ja eldketta
saavan hoitotuki. Jokainen ndista on
kolmitasoinen.

TUKEA VOI saada puolen vuoden
ajalta takautuvasti.

KELALTA VOI hakea tukea sairau-
den hoitoon ja kuntoutukseen liitty-
viin matkakorvauksiin sekd kuntou-
tuksen aikaiseen ansionmenetykseen
kuntoutusrahaa.

KELASTA VOI hakea korvausta laak-
keistd, perusvoiteista ja Kliinisista




Tukea voi saada
puolen vuoden
ajalta takautuvasti.

ravintovalmisteista, joita laakari on
maarannyt hakijan sairauden hoitoon.
Pitkaaikaisen ihosairauden hoitoon
kdytettavistd perusvoiteista makse-
taan peruskorvaus. Ladkekuluja ei kor-
vata, jos ladkkeet on maaratty tervey-
dentilan yllapitamiseksi tai sairauksi-
en ehkaisemiseksi. Kelan korvauksen
saa yleensa jo apteekissa esittamalla
Kela-kortin.

LAAKKEIDEN korvattavuudesta p&ét-
taa Ladkkeiden hintalautakunta (Hila).
Korvattavat Iadkkeet jactaan kolmeen
korvausluokkaan. Lagkarin maaraa-
ma laakevalmiste voidaan vaihtaa
apteekissa halvempaan vastaavaan
valmisteeseen. Vuotuisen omavas-
tuurajan ylittavista ladkekuluista voi
hakea lisékorvausta.

Verotus

VERONMAKSUKYVYN alentumis-
vahennystd voidaan hakea, jos
veronmaksukyky on verovelvollisen
ja hanen perheensé tulot ja varat
huomioon ottaen erityisesta syysta
vahentynyt olennaisesti. Erityisia syi-
ta voivat olla esimerkiksi elatusvelvol-
lisuus, tyottomyys ja sairaus.

JOS LAAKARI toteaa sairauden tai
vamman aiheuttavan haitta-asteen
olevan vahintaan 30 %, voidaan vero-
tuksessa myontaa invalidivahennys.

KOTITALOUSVAHENNYKSEN  voi
saada tavanomaisesta kotitalous-,
hoiva- tai hoitotyostd sekd asunnon
kunnossapito- ja perusparannustyds-
ta.
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AINO LOIKKANEN,
JARJESTOASIANTUNTIJA

ALLERGIA-, IHO- JA ASTMALIITTO
on valtakunnallinen terveysjarjesto,
jonka yksi jasenjarjestdé on Suomen
HAE-yhdistys  (www.suomenhae-
yhdistys.allergia.fi). Liiton ja yhdis-
tyksen kautta voi saada yhteyden
muihin HAE-tautia sairastaviin ja
paasta jakamaan kokemuksia hei-
déan kanssaan. Yhdistys on valtakun-
nallinen. Suomen HAE-yhdistyksen
oman suljetun Facebook-ryhman
I6ydat Facebookista nimelld Suomen
HAE-yhdistys. Ryhmd&ssa paasee kes-
kustelemaan muiden HAEta sairasta-
vien kanssa.

ALLERGIA-, IHO- JA ASTMALIITON
harvinaistoiminta palvelee harvinaisia
ihotauteja sairastavia, heidan lahei-
sidan ja alan ammattilaisia. Liittoon
kootaan tietoa ja kaytannon koke-
musta harvinaisista ihotaudeista seka
vaikeista palovammoista. Liitto on
myoOs osa valtakunnallista harvinais-
ten sairaus- ja vammaryhmien Harvi-
naiset-verkostoa (www.harvinaiset.fi).

ALLERGIA-, IHO- JA ASTMALIITTO
jarjestdaa kursseja kohderyhmiinsa
kuuluville ja heidan Iaheisilleen. Liitos-
ta saa myds neuvontaa sairaudesta ja
sen hoidosta seka yhteiskunnan tar-
joamista palveluista ja tukimuodoista.




”Olen saanut vertaistukea sairauteen,
josta ei halua kaikille puhua. Olen huomannut,
etten ole sairauden kanssa yksin. On hienoa,
kun voi turvallisesti kysya, ihmetella ja vaihtaa

ajatuksia kohtalotovereiden kanssa.”

allergia.fi/liity
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