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RARE DISEASES

EDITORIAL

allen

symptomsuche.at

Arzt fiir Allgemeinmedizin in Haslach/Miihl

Modulbeauftragter fiir Allgemeinmedizin an der med. Fakultat der JKU Linz
Prgsident von AM Plus
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Hamophilie A/B & Von-Willebrand-Syndrom

Hamophilie A/B &
Von-Willebrand-Syndrom

BLUTGERINNUNG IM VERZUG

Faktoraktivitat* - Schweregrad
Klinik

6 RARE DISEASES SPEZIAL 12A 25.Juni 2021



RARE DISEASES Spezial

Multidisziplinire Betreuung

Diagnostik

Therapie
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Hamophilie A/B & Von-Willebrand-Syndrom

Nicht-Faktoren-Priparate
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Therapie nur bei aktiven Blutungen

Klinik

Diagnostik
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Sichelzellkrankheit im Kindes- und Jugendalter

Sichelzellkrankheit im
Kindes- und Jugendalter

NICHT MEHR SO SELTEN IN OSTERREICH
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Herkunft aus Risikolandern* und
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Sichelzellkrankheit im Kindes- und Jugendalter

Organsystem

Komplikationen

Informationsquelle

Sepsis:

14

Milzsequestration:

Akutes Thoraxsyndrom:

Schlaganfall:
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Gentherapien:

Hydroxyurea:

Erythrozytenaustausch-Programm:

Medikamentose Therapie:

Hamatopoietische Stammzelltransplantation (HSZT):
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FORTSCHRITTE DANK GENTHERAPIEN

Hauptmerkmale der verschiedenen SMA-Formen
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Onasemnogene Abeparvovec (Zolgensma®)

Nusinersen (Spinraza®)
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Spinale Muskelatrophie

SAANT-Ersats

{Gentherapis)

Adeno-assoziiertes DNA
Virus
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Risdiplam (Evrysdi®)
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Kardiale Amyloidose

DIAGNOSTISCHE UND THERAPEUTISCHE NEUERUNGEN
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Kardiale Amyloidose
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SUMMIT -

a patient journey

WEBINAR 1| Do., 16.09.2021 | 18:00-19:30

VORTRAG 1: Patient s journey - COPD vs. Alphal
Prof. Dr. Claus Franz Vogelmeier | Universitatsklinikum Marburg/Lahn

VORTRAG 2: Update National Register - EARCO Registry
OA Dr. Karin Schmid-Scherzer | Klinik Ottakring Wien

WEBINAR 2 | Do., 30.09.2021 | 18:00-19:30

VORTRAG 1: Al-AT Mangel: Frih begonnen - Zeit gewonnen!
Prof. Dr. Joachim Ficker | Universitatsklinikum NUurnberg

VORTRAG 2: Heimselbsttherapie: Personliche Einblicke als Therapieschwester
Daniela Molina del Vecchio | Diplomierte Gesundheits- und Krankenpflegerin

WEBINAR 3 | Do., 21.10.2021 | 18:00-19:30

VORTRAG 1: Patienten mit COPD und Al-AT Mangel in Zeiten von COVID-19
Prof. Dr. Marco Idzko | Medizinische Universitat Wien

VORTRAG 2: Bewegung und Rehabilitation — wichtige Schritte zurlck ins Leben
Dr. Helmut Simi | FH Johanneum Graz
Dr. Inga Jarosch | Schon Klinik Berchtesgaden

Chair
Prof. Dr. Felix Herth
Thoraxklinik Heidelberg

) £
Prof. Dr. Judith Léfﬂer'Ragg Biotherapies for Life™ CSL BEhrlng
Universitatsklinikum Innsbruck

Anmeldung und weitere Infos

www.cslbehring.at



Alpha 1-Antitrypsin Mangel
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FAKTEN

 Lungenemphysem:

Fehlfaltung

Leberzirrhose, Pannikulitis oder
fiir Granulomatose
Lungen- und Lebererkrankungen.

« Klassische COPD-Therapie AATM-Diagnostik
* Substitutionstherapie

+ AAT-Serumspiegel

C-reaktiven Proteins

* Phinotypisierung:
* Genotypisierung:

« Lungenfunktionsparameter

Quelle: ,, Alpha 1-Antitrypsin-Mangel*, Univ. Prof. Dr. Daniela Gompelmann & Univ. Prof. Dr. Marco Idzko; OAZ-Spezial Rare Diseases 2020
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£  Periodische
S o ﬁebersyndrome

- FIEBERSCHUBE OHNE INFEKTION
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X-chromosomale Hypophosphatamie

X-chromosomale
Hypophosphatamie

EINE MULTIDISZIPLINARE HERAUSFORDERUNG

32
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Polycythaemia vera ‘ . ‘

Polycythaemia vera

' WICHTIGE DIFFERENTIALDIAGNOSE
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Mykosis fungoides

Mykosis fungoides

UBERBLICK UND NEUE ENTWICKLUNGEN
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Primir kutane T-Zell Lymphome (CTCL)
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Mykosis fungoides

Therapie der Mykosis fungoides
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Kategorie : Definition

Therapie des Sézary-Syndroms

IA
IB
IIA
1B
IIIA
1B
IVA,
IVA,
IVB
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Interview Multizentrischer Morbus Castleman

Multizentrischer
Morbus Castleman

MEIST GUT BEHANDELBAR

Was ist der Morbus Castleman?

,Im Mittelpunkt der
Therapiestrategie steht heute
die spezifische Blockade des
IL-6-Signalwegs.”

Wie wird die Diagnose iMCD gestellt?
Wie hiufig ist der multizentrische Mor-
bus Castleman?
Mit welchen Symptomen présentie-
ren sich Patienten mit idiopathischem,
multizentrischen Morbus Castleman?
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Wie lange dauert die Therapie des iMCD
an?

Welche Differentialdiagnosen gilt es zu
beachten?

Wie gut sprechen Patienten auf diese

Behandlung an?
Welche neuen Entwicklungen gibt es in
der Forschung zu iMCD?

Wie konnen Patienten mit iMCD behan-
delt werden?

SELTENE ™ ™ o £ of of of f
ERKRANKUNGEN =  =f =f of

frihzeitig erkennen: ndf f
[ L
wewesmptonsuchest et oft of o ("




Cystische Fibrose

Cystische Fibrose

MULTIPROFESSIONELLE BEHANDLUNG NOTWENDIG
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Korperliche Aktivitat ist
ein wichtiger Pfeiler der Therapie.
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Hereditares Angioddem
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Hereditares Angioddem

Vererbung, . Klinik - . .
) A Prodromie VerhiltnisM vs. F | Trigger
Manifestationsalter Schwellungen an
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Systemische juvenile
idiopathische Arthritis

GUTES ANSPRECHEN AUF BIOLOGIKA
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WIR GEBEN Systemische juvenile idiopathische Arthritis
KINDERN WIEDER

EIN ZUHAUSE

4
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Ziel ist das moglichst rasche Sistieren
der systemischen Entzundung.
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