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Lukijalle

Iholiiton julkaisema ensimmainen HAE-opas antaa perustietoa harvinaiseksi luokitellusta
hereditaarisesta angio0deemasta eli HAEsta ja sen hoidosta. Oppaassa kasitellaan liséksi
sairauden kanssa elamiseen liittyvia haasteita ja esitellaan yleisimmaét yhteiskunnan
tukimuodot.

Opas on tarkoitettu niin HAEa sairastaville, heidan laheisilleen kuin eri alojen
ammattilaisille ja opiskelijoille. Sairaudet etenevat yksildllisesti ja niiden vaikutukset arkeen
vaihtelevat. Taméan vuoksi HAEa sairastavan on hyva keskustella sairaudestaan
ensisijaisesti oman ladkarin kanssa.

Harvinaisissa sairauksissa korostuu vertaistuen tarve. Kokemusten jakaminen muiden
samassa elamantilanteessa elavien kanssa saattaa usein olla merkittava tuki juuri
diagnoosin saaneelle. Suomen HAE-yhdistyksen ja Iholiiton kautta luodaan yhteyksia niin
HAEa sairastavien kuin heidan laheistenséakin vélille.

Hereditaarinen angio6deema

Tausta

Angiotdeemalla tarkoitetaan ihonalaista tai limakalvonalaista turvotusta, joka aiheutuu
verisuonten lisdantyneesta lapaisevyydesta ja nesteen siirtymisesta kudoksiin. Sen syyna
voivat olla useat tekijat, ja useimmiten kyse on allergisesta tai nokkosrokon sukuisesta
reaktiosta.

Hereditaarinen angioddeema (HAE) on harvinainen periytyva angioddeeman syy. Se
johtuu veriplasman proteiinin C1-inhibiittorin (C1-estgjan) perinndllisesta vajauksesta.
HAEssa esiintyy toistuvia ihoturvotuksia, suoliston alueen turvotuksista johtuvia
vatsakipukohtauksia ja ylahengitysteiden turvotuksia. C1-inhibiittorin vajaus voi liittyd myods
erdisiin kroonisiin sairauksiin, jolloin tilaa kutsutaan hankinnaiseksi angio6deemaksi (AAE).

Perinndllisyys

HAE-tauti periytyy autosomaalisesti vallitsevasti. Taudin esiintyvyydeksi on arvioitu 1/25
000-1/50 000, eika merkittavia eroja eri etnisten ryhmien valilla ole havaittu. C1-
inhibiittorigeenin eri mutaatiota tunnetaan useita satoja.

Tyypin 1 HAE-taudissa (n. 85 % potilaista) C1-inhibiittorin plasmapitoisuus on alentunut,
kun taas tyypin 2 taudissa C1l-inhibiittorin plasmapitoisuus on normaali tai suurentunut,
mutta C1l-inhibiittori on toiminnallisesti vajavainen.



Tunnetaan myds harvinainen 3-tyypin HAE-tauti, joka johtuu muun plasmatekijan kuin C1-
inhibiittorin mutaatiosta. Joka neljannessa tapauksessa kyse on uudesta mutaatiosta, joten
taudin puuttuminen lahisukulaisilta ei sulje pois HAEa. Taudin oireet ja vaikeusaste
vaihtelevat huomattavasti samaan sukuunkin kuuluvilla potilailla. Oireita esiintyy
useammin naisilla kuin miehilla johtuen hormonaalisista syista.

Oireiden syntymekanismi

Cl-inhibiittori estaa elimiston saatelyjarjestelmien aktivoitumista estamalla tiettyja
entsyymeja (proteaaseja) niihin sitoutumalla. Oireiden kannalta tarkein naista
saatelyjarjestelmistad on kontaktiaktivaatio, joka johtaa bradykiniini-valittajaaineen
muodostumiseen.

Bradykiniini laajentaa verisuonia ja lisdéa niiden lapaisevyytta. Cl-inhibiittorin vajauksessa
bradykiniinin kertyminen aikaansaa taudille tyypilliset oireet.

Cl-inhibiittori estdd myds komplementtijarjestelmaa, ja HAEssa plasman
komplementtitekijan C4 pitoisuus on tyypillisesti alentunut, mik& auttaa taudin
diagnosoinnissa. C1-inhibiittori estaa myos eréitd muita reaktioteita, joilla ei katsota olevan
merkitysté oireiden synnyssa.

Turvotus voi alkaa vahaisen kudosvaurion tai emotionaalinen stressin johdosta, mutta
usein myos ilman laukaisevaa tekijaa. Kohtauksille altistavia tekijoita ovat mm. infektiot,
haavat, hammaslaakéarin toimenpiteet, kuukautisvuoto ja stressi.

Tietyt laékeaineet, erityisesti estrogeenia sisaltavat ehkaisyvalmisteet ja
verenpainelaakkeina kaytetyt ACE-inhibiittorit, altistavat kohtauksille. Myds jotkin ruoka-
aineet, kuten jotkut viinit ja juustot, voimakkaat mausteet ja sitrushedelmat saattavat
altistaa kohtauksille.

Taudin oireet

Epaily taudista syntyy toistuvien iho- tai limakalvoturvotusten tai vatsakipukohtausten
pohjalta. Oireet alkavat tyypillisesti jo lapsena, mutta taudin diagnoosi viivastyy usein.
Turvotuksiin ei liity kutinaa tai nokkosihottumaa, mutta osalla potilaista turvotusta edeltaa
kihelmdiva ennakkotunne ja/tai punoittava rengasmainen ihottuma. lhonalainen turvotus
on yleisinta raajoissa ja kasvoissa, mutta turvotusta voi esiintya kaikilla ihoalueilla ja
limakalvoilla.

Noin puolella potilaista esiintyy jossain vaiheessa ylahengitysteiden turvotuksia.
Kurkunp&én turvotus voi johtaa hoitamattomana hengenvaaralliseen tilanteeseen.
Vatsakipu, pahoinvointi ja oksentelu ovat vallitsevia oireita noin neljasosalla potilaista, ja
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ne johtuvat suolenseindman ja suoliliepeen turvotuksesta. Nesteenmenetys suolistoon voi
olla runsastakin ja aiheuttaa kiertavan verivolyymin laskua. Virtsateiden
limakalvoturvotukset voivat aiheuttaa koliikkimaisia kipuja ja virtsaamisvaivoja.

Tyypillisesti turvotus kehittyy véahitellen n. vuorokauden aikana ja haviaa 2-5 paivan
aikana. Vatsakipukohtaukset voivat kuitenkin alkaa &killisestikin ilman nékyvia turvotuksia.
Vaikeita turvotuksia voi esiintya joillakin potilailla viikoittain, kun taas toisilla potilailla niita
esiintyy vain kerran tai pari vuodessa.

Akuutin kohtauksen erotusdiagnostiikassa on tarkeda erottaa HAE-tauti anafylaktisesta
reaktiosta. Anafylaktinen reaktio on yleensa yleistynyt reaktio, kun taas HAEssa
hengenvaaralliset oireet johtuvat nielun ja kurkunpaan turvotuksesta. Adrenaliini, kortisoni
ja antihistamiinit tehoavat allergisiin reaktioihin, mutta HAE-taudin kohtausten hoidossa
niilla ei ole tehoa.

Laboratoriodiagnostiikka

Plasman (seerumin) komplementtitekija C4 on hyva seulontatutkimus C1-inhibiittorin
puutosta epailtaessa, silla C4-taso on lahes aina alentunut hoitamattomassa HAE-
taudissa. Plasman komplementtitekijan C3:n taso on HAEssa normaali.

Taudin diagnoosi perustuu plasman C1l-inhibiittorin (P-C1Inh) alentuneeseen tasoon tai
sen alentuneeseen toimintakykyyn (P-C1InhBk). Plasman tai seeruminaytteen on syyté
olla tuore tai tuoreena pakastettu (<4 tuntia). Tutkimukset tulisi tehda hoitamattomille
potilaille tai vahintaan viikko hoidon paattymisestd, ja tutkimukset on usein syyta toistaa
tuloksen varmistamiseksi.

Imevaisikaisten lasten kohdalla diagnostiikka on epavarmempaa viitearvojen
puutteellisuuden vuoksi. C1-inhibiittorin antigeenipitoisuus ja aktiivisuus ovat
vastasyntyneilla 30-50 % aikuisten tasoa alhaisempia, mutta nousevat syntyman jalkeen
aikuisten tasoa korkeammalle. Alle 1-vuotiailla lapsilla C1-inhibiittorin taso alle 30 %
aikuisten viitearvoista varmistaa yleensad HAE-taudin. Normaali C1-inhibiittorin taso ei sen
sijaan sulje pois tautia alle 1-vuotiailla, ja maaritys tulisi toistaa, kun lapsi on yli vuoden
ikainen.

Yleishoito

HAEnN hoidossa on keskeista kohtauksia aiheuttavien tekijoiden ennaltaehkaisy.
Tulehtuneet hampaat ja muut infektiopesakkeet tulisi etsia ja hoitaa.
Raskaudenehkaisyssa ja muussa hormonihoidossa tulee valttaa estrogeeneja. ACE-
estgjia tulee valttda niiden bradykiniinin hajoamista estavan vaikutuksen vuoksi. Myos
angiotensiinireseptorin (AT2) salpaajia tulee kayttaa varoen.
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Laakehoito

Taudin hoitoon kaytetaan antifibrinolyyttisia ladkkeita, anabolisia steroideja seka
korvaushoitoa C1-inhibiittorikonsentraatilla. Uusin valmiste kohtausten hoitoon on
ikatibantti.

Traneksaamihapon tehon oletetaan perustuvan fibrinolyysin estoon ja C1-inhibiittorin
kulutuksen vahenemiseen. Traneksaaminhappo vahentaa osalla potilaista kohtausten
esiintymista ja vaikeusastetta, mutta sen teho on heikompi kuin muiden laékkeiden.
Traneksaamihapon tarkein vasta-aihe on tromboositaipumus. Noin kolmasosalla potilaista
esiintyy suuremmilla annoksilla pahoinvointia ja ripulia.

Anaboliset steroidit lisdavat C1-inhibiittorin tuotantoa maksassa. Suomessa on saatavana
erityislupavalmisteena danatsolia, mik& on heikennetty androgeeni. Danatsolin anto on
aloitettava useita paivia ennen ennakoitua laukaisevaa tekijaa, eika se sovellu kohtausten
hoitoon.

Danatsolilla on useita annoksesta riippuvia haittavaikutuksia, yleisimpin& depressio,
paansarky, pahoinvointi, painonnousu, hypertensio, virilisaatio sek& kuukautiskierron ja
maksantoiminnan hairiét. Kasvun hidastuminen on tarkein vasta-aihe lapsilla. Danatsoli on
my0s vasta-aiheinen raskauden aikana, maksan, munuaisen ja sydamen
vajaatoiminnassa ja tromboositaipumuksessa. Maksakasvaimien riskin katsotaan
kasvavan yli 10 vuotta jatkuvan kayton jalkeen.

Cl-inhibiittorikonsentraatit valmistetaan verenluovuttajien plasmasta, ja ne sisaltavéat
puhdistettua ihmisen C1-inhibiittoria konsentroidussa muodossa. Konsentraattia annetaan
laskimonsisadisena pistoksena korvaamaan alentunutta C1-inhibiittorin tasoa.

Korvaushoidon teho on osoitettu satunnaistetuissa kontrolloiduissa kliinisissa
tutkimuksissa, ja konsentraatin anto nopeuttaa merkittéavasti oireiden helpottumista ja
vaikeusastetta. Konsentraatit ovat osoittautuneet hyvin siedetyiksi, eikd niiden kaytt6on ole
littynyt merkittavia haittavaikutuksia.

Anafylaktisen reaktion mahdollisuus tulee huomioida erityisesti hoidon alkuvaiheessa.
Valmistuksessa kaytettava plasma tutkitaan mahdollisten veriperéisten virusten suhteen,
ja valmisteet kasitellaan viruksia tuhoavilla ja poistavilla menetelmilla.

Ikatibantti estaa bradykiniinin sitoutumista reseptoriinsa. Ikatibantti annetaan hitaana
pistoksena ihon alle. Ikatibantti vahensi lumel&éketta ja traneksaamihappoa
tehokkaammin kohtausten vaikeusastetta ja kestoa kontrolloidussa kliinisesséa
tutkimuksessa.



Varovaisuutta on noudatettava hoidettaessa sepelvaltimotauti- ja aivohalvauspotilaita.
Raskauden aikaisesta kaytosta tai lapsipotilaiden hoidosta ei ole kokemuksia. Ikatibanttia
ei ole tarkoitettu potilaan itse annettavaksi vaan se on tarkoitettu kohtauksen hoitoon
terveydenhoidon ammattilaisen antamana.

Akuuttien kohtausten hoito

Lievaasteiset turvotukset raajoissa eivat yleensa vaadi hoitoa, elleivat ne rajoita potilaan
tyo- ja toimintakykya. Vaikeampien kohtauksien hoidossa eniten kaytetty hoito on nykyisin
suonensisaisesti annettu C1-inhibiittorikonsentraatti.

Riittava annos on yleensa 1000 U (yksikkdd), ja vaikutus alkaa yleensd 20-30 min
kuluessa. Pienempi 500 U:n annos on kokemuksen mukaan yleensa riittava, kun hoito
aloitetaan pian oireiden ilmaannuttua.

Ylahengitystieoireet kehittyvat yleensa hitaasti, mutta on kuvattu tapauksia, joissa oireet
ovat kehittyneet vakaviksi alle puolen tunnin kuluessa. Aanen muutokset ja
nielemisvaikeudet ovat merkki hengitysteiden ahtautumisen riskista.

Mikali heréaé epéily kohtauksen ulottumisesta hengitysteihin, C1-inhibiittorikonsentraattia
tulee antaa pikaisesti. Henkea uhkaavissa tilanteissa suositellaan annettavaksi 1000-1500
U konsentraattia.

Ikatibanttia voidaan antaa ihonalaisena pistoksena 30 mg akuutin kohtauksen hoitoon
mieluiten vatsan alueelle. Vaikutus alkaa n. 30 min kuluessa. Mikali oireisiin ei saada
riittdvaa helpotusta tai ne uusiutuvat, toinen injektio voidaan antaa 6 tunnin kuluttua. 24
tunnin aikana saa antaa korkeintaan 3 ikatibantti-injektiota.

Akuuttien vatsaoireiden hoidossa tulee huolehtia konsentraatin annon lisaksi riittdvasta
kivunhoidosta seka tarvittaessa suonensisaisesta nesteytyksesta.

Estolaakitys ennen kirurgisia ja hammaslaakarin toimenpiteita

Pienten hammaslaakarin toimenpiteiden yhteydessa ei suositella estolaakitysta. C1-
inhibiittorikonsentraattia voidaan antaa ennen leikkauksia ja suurempia hammaslaakarin
toimenpiteitd estdmaan kohtausten syntya.

Annostarve voi vaihdella, mutta 1000 U noin tunti ennen toimenpidetta riittda useimpiin
aikuisten kirurgisiin ja hammaskirurgisiin toimenpiteisiin. Annos voidaan antaa useitakin
tunteja ennen toimenpidetta (alle 1 vrk). Annoksen toistaminen voi olla tarpeen, varsinkin
jos esiintyy postoperatiivisia infektioita.



Vaihtoehtoisesti voidaan kayttaa traneksaamihappoa tai danatsolia. Traneksaamihapon
annossuositus aikuisille on 1,5 g 3 kertaa vrk:ssa ja danatsolin 600 mg/vrk. Molempia
otetaan 5 paivana ennen toimenpidettd ja 2 paivaa toimenpiteen jalkeen.

Jatkuva estolaakitys

Jatkuvaa estolaakitysta tulee harkita oireiden vaikeusasteen ja toistumistineyden pohjalta.
Jatkuvaa estohoitoa on suositeltu potilaille, joilla on esiintynyt enemman kuin yksi vaikea
vatsakipukohtaus vuodessa, paan tai kaulan alueen turvotus, usein toistuvia perifeerisia tai
sukupuolielinten turvotuksia tai konsentraatin tarvetta useammin kuin kerran vuodessa.

Taudin estohoidossa voidaan kayttaa traneksaamihappoa, danatsolia ja C1-
inhibiittorikonsentraattia. Osalla potilaista saavutetaan riittava estovaikutus
traneksaamihapolla, mutta sita ei pideta yhta tehokkaana kuin danatsolia.
Traneksaamihapon aloitusannos on 1-1,5 g kaksi tai kolme kertaa vuorokaudessa riippuen
taudin vaikeusasteesta. Kohtausten harvetessa annosta vahennetéan tasolle 0,5 g 1-2
kertaa vrk:ssa. Lapsilla kaytetaan alhaisempia annoksia. Ripuli ja pahoinvointi saattavat
rajoittaa annosta. Hoidon aikana on suositeltu silménpohjien tarkistusta vuosittain.

Danatsolin annossuositus on 200 mg 1-2 kertaa vrk:ssa. Annostarve vaihtelee kuitenkin
huomattavasti ja annosta voidaan joutua nostamaan yksiléllisesti. Oireiden helpotuttua
annosta voidaan laskea, ja osa potilaista voi hyvin annoksella 100 mg kolmesti viikossa.

Haittavaikutusten esiintymista on syyta seurata saanndllisesti, ja taydellista verenkuvaa,
maksaentsyymeja ja rasva-arvoja suositellaan seurattavaksi 6 kk:n valein ja maksan
ultradanitutkimusta annoksesta riippuen 12 kk:n véalein.

Jatkuva estolaakitys C1l-inhibiittorikonsentraatilla voi tulla tarpeelliseksi potilaille, joilla
traneksaamihappo ja danatsoli ovat tehottomia, huonosti siedettyja tai vasta-aiheisia,
esimerkiksi tromboositaipumuksen tai raskauden vuoksi.

Ennen jatkuvan estohoidon aloittamista on suositeltu konsentraatin saannin optimointia
akuuttien kohtausten hoidossa, tarvittaessa jarjestamalla kotihoito. Kohtausten estoon
riittdd yleensa 500-1000 U konsentraattia kahdesti viikossa.

Kotihoito
Potilaiden itse toteuttama kohtausten hoito C1-inhibiittorikonsentraatilla mahdollistaa

kohtausten hoidon heti oireiden ilmaannuttua. Kotihoito edellyttda potilaan ja mahdollisen
avustavan henkildn kouluttamista suonensisaisen pistoksen antamiseen.



Hyvin toteutettuna kotihoitoa pidetddn nopeana, kaytannoéllisena ja turvallisena
menetelmana akuuttien kohtausten hoidossa. Kotihoito mahdollistaa myos jatkuvaan
estohoitoon siirtymisen.

Vaikka potilas tai avustava henkilo ei opettelisikaan laskimonsiséaisen pistoksen antamista,
konsentraatin sailyttdminen kotona auttaa varautumaan vaikeiden kohtausten hoitoon
tilanteissa, joissa matka sairaalan paivystyspoliklinikalle on pitkd. Suonensisainen pistos
voidaan tallgin antaa lahimmassa terveydenhuollon yksikdssa, jonka kanssa on hyva sopia
jarjestelysta etukateen.

Raskauden aikainen hoito

HAE-taudilla ei ole vaikutusta raskauden kulkuun, eikd keskenmenoja esiinny normaalia
enempaa. Noin kolmasosalla potilaista taudin oireet pahenevat raskausaikana, mutta
toisella kolmasosalla ne lievittyvat.

Raskauden aikana voidaan jatkaa traneksaamihapon kayttod matalalla annoksella, mutta
danatsolia ei saa kayttad. Vaikeammat kohtaukset hoidetaan C1-inhibiittorikonsentraatilla.
Mikali oireet pahenevat raskauden aikana ja niita esiintyy tihe&sti, suositellaan C1-
inhibiittorikonsentraatin antoa synnytyksen yhteydessa (1000 U). Muutoin estohoitoa ei
tarvita synnytyksen yhteydessa.

Konsentraatin saatavuus on kuitenkin hyva varmistaa kohtausten varalta. Imetyksen
aikana ei tule kayttaa traneksaamihappoa tai danatsolia, koska ne erittyvat maitoon. Myos
ikatibanttia tulee valttaa. Cl-inhibiittorikonsentraattia voidaan kayttaa myos imetyksen
aikana.

Elaméaa HAE-taudin kanssa
Teksti: Elina Nykyri
HAE-tauti vaikuttaa sairastavan ja hanen laheistenséa elamaan yksildllisesti. Tama johtuu

padasiassa siita, ettda HAEnN oireiden vakavuus vaihtelee eri henkiléilla ian ja
elaméantilanteen mukaan. HAE-taudin kulkua on vaikea ennustaa ja on mahdollista, etta



tauti on nuorena vahaoireinen, mutta muuttuu vanhempana vaikeaoireiseksi tai nuorena
vaikeaoireinen sairaus helpottuu i&n myota.

Mitd vakavampia kohtaukset ovat ja mita useammin niitd on, sitd enemman HAE-tauti
vaikuttaa arjen sujumiseen. Arkeen vaikuttaa myos se, voiko kohtaukset hoitaa kotona vai
tarvitaanko sairaalahoitoa. Suomessa on jo ensimmaisia kokemuksia HAE-kohtausten
hoidosta kotona. Kohtauksia ennalta ehkaisevaa kotihoitoa on myods kokeiltu
vaikeaoireiseen HAE-tautiin.

Kohtaus voi olla vakavimmillaan hengenvaarallinen. Kohtausten vaarallisuus ja
ennakoimattomuus tekeekin HAE-taudista raskaan niin sairastavalle kuin laheisille. Taman
vuoksi on hyva selvittaa, millaista ammatillista tukea on saatavilla.

Usein toistuvat ja vaikeat kohtaukset johtavat pahimmillaan tyokyvyttomyyteen. Kehitteilla
on laakkeita, jotka estavat kohtauksia ja auttavat kohtausten hoidossa niin, etté vaikeaakin
HAEa sairastavan on mahdollista jatkaa tydssa tai opiskeluissa.

HAE-tautia sairastava voi tuntea olevansa riippuvainen muista monissa tilanteissa.
Vakavassa kohtauksessa ei pysty itse toimimaan, vaan on luotettava muiden apuun. HAE
Vvoi myds vaikuttaa selviytymiseen arjen normaaleista toimista kuten kotitdista. Joillekin
esimerkiksi tavaroiden kantaminen ja nostelu voi aiheuttaa kohtauksen. Muutenkin
akillinen fyysinen rasitus voi olla haitaksi.

Tarkea arjen apu on laheisten ja ystavien tukiverkosto, joiden puoleen HAEa sairastava
voi kdantya niin kaytannon ongelmissa kuin henkisen tuen tarpeessa. HAEa sairastavaa ei
kuitenkaan tarvitse kohdella eri tavalla kuin muita perheenjasenia ja ylisuojelemista tulee
valttaa.

Joillekin HAE-tautia sairastaville ei tule koskaan vakavaa kohtausta, jolloin sairauden
vaikutus arkeen voi olla vahaista. Kuitenkin vahaoireistenkin HAEa sairastavien ja heidan
laheistensa tulisi kayda lapi, mita kaikkea HAE-taudin sairastamiseen voi pahimmillaan
liittya.

Koska HAE-tauti on perinndllinen, voi perheessa olla useampi HAEa sairastava. HAE-
tautia sairastava joutuukin joskus huolehtimaan oman terveytensa lisaksi
perheenjdsentensa terveydesta.

Lapsia harkitseva joutuu miettimaan suhtautumisensa siihen, etté lapsella on 50 prosentin
todennékdoisyydella HAE. On tarkeéa kayda asia huolella lapi ennen lasten hankkimista.
Ammattilaisten antama perinnéllisyysneuvonta seké keskustelu muiden HAEa sairastavien
kanssa ovat hyodyllisia.



HAE-tauti voi olla vaikea diagnosoitava, ja joskus voi kestaa vuosia ennen kuin diagnoosi
saadaan. Helpottavaa on pitk&n odotuksen jalkeen saada oireille nimi. Sit&d ennen voi
tuntua, etta oireita vahatellaan ja jopa luullaan kuvitelluiksi.

Olennaista on, etta laheiset ottavat oireet todesta ja etta I6ytyy ladkari, joka jaksaa etsia
selitysta oireisiin. HAE-taudin diagnosoinnin kehittdminen ja tiedon levittaminen
sairaudesta mahdollisimman laajalle on tarkeaa. Talloin laakarit osaisivat epailla HAEa,
HAE-testin tulos olisi selke& ja diagnoosi olisi tiedossa esimerkiksi ennen kuin hankkii
lapsia.

HAE-taudin kanssa voi tulla toimeen, kun kohtaukset ovat kurissa. Uudet ladkkeet ja
kotihoito mahdollistavat sen, ettd vakavaoireista HAE-tautia sairastavakin l&dheisineen voi
elad normaalia arkea.

Kuntoutus ja yhteiskunnan tukimuodot
Teksti: Risto Heikkinen

HAE on pitkdaikainen sairaus, jonka perusteella on mahdollista hakea yhteiskunnan tukia
ja palveluita. Sairauden luonne, hakijan ik&, perhetilanne sekda mahdolliset muut sairaudet
ja vammat maarittelevat, mita tukia ja palveluita voi hakea ja saada.

Jokainen tuen tai palvelun myontadmiseksi tehty paatos perustuu hakijan tilanteen
yksilolliseen arviointiin. Arvioinnin kohteena ovat sairauden vaikutukset ihmisen
toimintakykyyn.

Eri ikdvaiheessa tulevat ajankohtaiseksi erilaiset palvelut. Lapsiperheessa mietitdén
paivahoitoon ja koulunkayntiin liittyvia asioita. Onkin hyva miettia ajoissa, milla tavalla
HAEa sairastavan lapsen kohdalla hoidetaan yhteisty6 paivahoidon ja koulun kanssa.

Nuoria kiinnostaa opiskelu ja ammatinvalinta, mink& vuoksi on hyva selvittda jo hyvisséa
ajoin tulevaa ammattia suhteessa oman sairauden mukanaan tuomiin rajoituksiin.

Tyoikéaisen kohdalla korostuu kuntoutukseen ja toimeentuloon liittyvét asiat, mutta myos
ammatillisissa asioissa voi tulla vastaan esim. ammatillisen kuntoutuksen ja
uudelleenkoulutuksen tarpeita.

Pitk&aikaissairaille kuuluvat tukimuodot ja palvelut ovat paasaantoisesti terveydenhuollon,

kuntien (mm. vammaispalvelu) ja Kansanelakelaitoksen vastuulla. Taman lisaksi
sairaudesta aiheutuvaan haittaan, toimintakyvyn alentumaan ja niista johtuviin
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kustannuksiin voi saada tukea esimerkiksi verotuksen, yksityisten vakuutusten tai
sosiaalitoimen myéntaman toimeentulotuen kautta.

Toimeentuloa haettaessa huomioidaan hakijan tulot. Lahes poikkeuksetta muut
pitkdaikaisen sairauden tai vamman nojalla myonnetyt tuet ja palvelut ovat riippumattomia
hakijan tuloista. Muutamiin tukiin ja palveluihin kuuluu omavastuu.

Tukien hakemisen perustana on diagnosoitu sairaus tai vamma. Diagnoosi ei kuitenkaan
maarittele tukien hakemisen lopputulosta, vaan aina on otettava huomioon hakijan
yksil6llinen kokonaistilanne.

Tukea lahdetd&dn hakemaan silloin, kun sairaus tai vamma tuo mukanaan haasteita ja
hankaluuksia arkeen. Eri tukimuodoista haetaan ratkaisuja naihin haasteisiin ja
hankaluuksiin. Ennen hakemista kannattaa tutustua haettavaan tukeen ja sen
perusteluihin.

Apua hakemiseen voi saada esimerkiksi kuntoutusohjaajalta, sosiaalityontekijalta tai
jarjestojen tyontekijoiltd. Tassa esiteltyjen tukimuotojen lisaksi on myds muita, kaikille
tarkoitettuja tukimuotoja, joista saa lisatietoja em. tyontekijoilta.

Terveydenhuollon palvelut

Terveydenhuollon vastuulle kuuluu ensitiedon antaminen. Ensitietoon sisaltyy perustiedot
omasta sairaudesta ja sen hoidosta. Liséksi terveydenhuolto vastaa ei-vaikeavammaisten
osalta valittomasti sairaanhoitoon liittyvista ladakinnallisen kuntoutuksen palveluista. Niihin
kuuluvat esimerkiksi kuntoutustarvetta selvittavat tutkimukset, erilaiset terapiat,
sopeutumisvalmennus- ja kuntoutuskurssit seka kuntoutusohjaus.

Laakinnalliseen kuntoutukseen kuuluu myos selvittaa sairauden aiheuttama tarve
apuvalineisiin kuten esimerkiksi erikoisjalkineisiin ja peseytymisen apuvalineisiin.

HAEa sairastavan kohdalla tulisi terveydenhuollon yksikdssa miettia
kuntoutussuunnitelman laadintaa, erityisesti jos sairauden oireet ovat hankalia.
Kuntoutussuunnitelmassa kartoitetaan kuntoutuksen tarvetta ja tavoitteita
moniammatillisesti.

Kartoitukseen voi osallistua esimerkiksi laakari, muu hoitohenkilokuntaan kuuluva henkild,
kuntoutusohjaaja ja sairaalan sosiaalityontekija. Kuntoutussuunnitelmaan kirjataan
perustiedot sairaudesta ja kuntouttavat hoidolliset toimenpiteet, joihin voi kuulua
esimerkiksi myos kurssimuotoista kuntoutusta. Kuntoutusohjaajalta tai sosiaalitytntekijoilta
saa tietoa ja tukea mm. kotona selviytymisesta seka yhteiskunnan tukimuodoista ja
palveluista.
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Terveydenhuollosta saadaan laakarin kirjoittamat lausunnot, joita tarvitaan tukimuotojen
hakemiseen. Kaiken kaikkiaan jatkuva hoitosuhde ja HAE-tautia sairastavan tilanteeseen
hyvin perehtynyt |adkéari on tarkeaa kaikkien tukimuotojen hakemisessa.

Kunnan palvelut

Vammaispalvelulaki maarittelee kuntien tarjoamat tuet vammaisille tai pitkaaikaista
sairautta sairastaville henkil6ille. Laissa vammaisella henkil6lla tarkoitetaan henkil6a, jolla
vamman tai sairauden johdosta on pitkaaikaisesti erityisia vaikeuksia suoriutua
tavanomaisista elaman toiminnoista.

Jokaisessa kunnassa on vammaispalveluista vastaava yksikko tai tyontekijd. Kunnan
sosiaalityontekija voi laatia palvelusuunnitelman, johon kootaan kaikki HAE-tautia
sairastavan palvelut riittdvassa laajuudessa.

Vammaispalvelussa maaritellyt tuet ovat joko subjektiiviseen oikeuteen (eli kunnalla on
niiden erityinen jarjestamisvelvollisuus) tai harkintaan ja maararahoihin perustuvia.
Subijektiivisesta oikeudesta tukeen on esimerkkeina sairauden tai vamman vuoksi
tarpeelliset asunnon muutosty6t ja henkilokohtaisen avun saaminen.

Maararahasidonnaisista tukimuodoista yleisimmat ovat ylimaaraisten vaatekustannusten
seka paivittaisista toiminnoista suoriutumisessa tarvittavien vélineiden, koneiden ja
laitteiden korvaaminen. Kunnan on varattava naihin tukiin méararahoja kunnassa
esiintyvan tarpeen mukaan.

Kunta voi my6s antaa kotipalveluja alentuneen toimintakyvyn, perhetilanteen, sairauden,
vamman tai muun vastaavan syyn perusteella silloin, kun apu on tarpeen tavanomaiseen
elamaan kuuluvista tehtavista suoriutumiseksi. Myds omaishoidon tuki on kunnan
jarjestamisvastuulla tdhan tarkoitukseen varattujen maararahojen puitteissa.

Kelan tukimuodot

Keskeisimmat Kelan tukimuodot pitkdaikaista tautia sairastavalle ovat vammaisetuudet ja
la&kekorvaukset.

Vammaisetuuksien tarkoitus on tukea vammaisen tai pitkdaikaisesti sairaan selviytymista
arjessa ja parantaa henkilon elaméanlaatua. Lisaksi etuuksien tavoitteena on tukea
osallistumista tyohon tai opiskeluun seka toimintakyvyn yllapitamista, kotona asumista,
kuntoutusta ja hoitoa.

Vammaisetuudet jaetaan kolmeen kokonaisuuteen: alle 16-vuotiaan vammaistuki, 16

vuotta tayttdneen vammaistuki ja eldkettd saavan hoitotuki. Jokainen naista on
kolmitasoinen. Tukea voi saada puolen vuoden ajalta takautuvasti.
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Kelalta voi hakea tukea sairauden hoitoon ja kuntoutukseen liittyviin matkakorvauksiin
seka kuntoutuksen aikaiseen ansionmenetykseen kuntoutusrahaa.

Kelasta voi hakea korvausta laakkeista, perusvoiteista ja kliinisista ravintovalmisteista,
joita laakari on maarannyt hakijan sairauden hoitoon.

Pitkaaikaisen ihosairauden hoitoon kaytettavista perusvoiteista maksetaan peruskorvaus.
Laakekuluja ei korvata, jos laakkeet on maaratty terveydentilan yllapitamiseksi tai
sairauksien ehkaisemiseksi. Kelan korvauksen saa yleensa jo apteekissa esittamalla Kela-
kortin.

Laakkeiden korvattavuudesta paattaa Laakkeiden hintalautakunta. Korvattavat laakkeet
jaetaan kolmeen korvausluokkaan. Laakarin maaraama ladkevalmiste voidaan vaihtaa
apteekissa halvempaan vastaavaan valmisteeseen. Vuotuisen omavastuurajan ylittavista
l&dkekuluista voi saada lisakorvausta.

Verotus

Veronmaksukyvyn alentumisvahennysta voidaan hakea, jos veronmaksukyky on
verovelvollisen ja hanen perheensa tulot ja varat huomioon ottaen erityisesta syysta
vahentynyt olennaisesti. Erityisia syita voivat olla esim. elatusvelvollisuus, ty6ttomyys ja
sairaus.

Jos laékéari toteaa sairauden tai vamman aiheuttavan haitta-asteen olevan vahintadan 30%,
voidaan verotuksessa myontaa invalidivdhennys. Kotitalousvdhennyksen voi saada
tavanomaisesta kotitalous-, hoiva- tai hoitotydsta seka asunnon kunnossapito- ja
perusparannustyosta.

Jarjestot ja vertaistuki

Iholiitto ry (www.iholiitto.fi) on valtakunnallinen potilas- ja edunvalvontajarjesto, jonka yksi
jasenjarjestd on Suomen HAE-yhdistys (www.haefinland.org). Yhdistyksen kautta voi
saada yhteyden muihin HAE-tautia sairastaviin ja paasta jakamaan kokemuksia heidan
kanssaan. Yhdistys on valtakunnallinen.

Iholiitossa toimiva Harvinaisten ihotautien keskus palvelee harvinaisia ihotauteja
sairastavia, heidan laheisiaan ja alan ammattilaisia. Sen tyontekijana on
kuntoutussuunnittelija, joka toimii laheisessa yhteistydssa muiden lholiiton tydntekijdiden
kanssa. Keskukseen kootaan tietoa ja kaytannon kokemusta harvinaisista ihotaudeista
seka vaikeista palovammoista. Keskus on osa valtakunnallista harvinaisten sairaus- ja
vammaryhmien Harvinaiset-verkostoa (www.harvinaiset.fi).
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Iholiitto jarjestdd sopeutumisvalmennuskursseja, muita kursseja ja tapaamisia
kohderyhmiinsa kuuluville ja heidan laheisilleen. Kuntoutussuunnittelija neuvoo ihotautia
sairastavaa yhteiskunnan tarjoamista palveluista ja tukimuodoista. Lisaksi Iholiiton
neuvontapaikoissa Ihopisteissa annetaan neuvontaa ja ihonhoidon ohjausta.

Lisatietoa
Suomen HAE-yhdistys: www.haefinland.org

Harvinaiset-verkosto: www.harvinaiset.fi
Iholiitto ry: www.iholiitto.fi
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