Paroxismale
Nachtelijke
Hemoglobinurie

is een ernstige en zeldzame bloedziekte
gekenmerkt door chronische hemolyse ¥

PNH IS ERKEND ALS WEESZIEKTE

WAARSCHIINLIJK ZIN ER 15, 9 @ PNH PATIENTEN PER MILIOEN INWONERS
OMDAT PNH ZEER ZELDZAAM IS EN OMDAT DE SYMPTOMEN KUNNEN VARIEREN,
KAN HET MOEILIJK ZIJN EEN DIAGNOSE TE STELLEN @9




Wat is PNH?

Paroxismale Nachtelijke Hemoglobinurie (PNH) is een zeldzame chronische en leven-
sbedreigende bloedziekte waarbij aangetaste rode bloedcellen (RBC) constant vernietigd
worden.®

Het is een verworven genetische stoornis, dit wil zeggen dat deze niet erfelijk is. Er
onstaat een willekeurige mutatie in een specifiek gen tijdens het leven. Sommige RBC in
patiénten met PNH missen een eiwit dat normaal bescherming biedt tegen de vernietig-
ing door een deel van het immuniteitssysteem, complement genoemd.*®

De steeds toenemende vernietiging van RBC, chronische hemolyse genaamd, is de voor-
naamste oorzaak van de verschillende symptomen die PNH patiénten ervaren.®

VERNIETIGING VAN RODE BLOEDCELLEN B1J PNH PATIENTEN

PNH RODE BLOEDCELLEN AANVAL DOOR PNH RBC VERNIETIGING
(RBC) COMPLEMENT (HEMOLYSE)
PNH RBC missen een Zonder dit eiwit kunnen PNH RBC worden vernietigd
belangrijk eiwit 7 sommige RBC vernietigd en de tgiftige inhoud wordt
worden door complement , vrijgegeven in het
één van de verdedigings- bloedplasma (geelgekleurde

systemen van het lichaam ©7) vloeibaar
component van het bloed) ©7

PNH symptomen

Patiénten met PNH kunnen ook onderliggende problemen hebben met de werking van
hun beenmerg (zoals aplastische anemie en myelodysplastische syndromen) die de pro-
ductie van bloedcellen beperken en PNH verder kunnen compliceren.®®

leder geval van PNH is uniek en de symptomen kunnen nogal van persoon tot persoon
variéren wat betreft frequentie en ernst.




DE MEEST VOORKOMENDE SYMPTOMEN VAN PNH ZIJN : @9

M Zich uitgeput voelen

M Zich algemeen verzwakt
voelen

M Moeilijkheden om
activiteiten te ondernemen
door “lk ben te moe”

M Behoeft aan slaap overdag

B Behoefte aan hulp bij
normale dagelijkse
activiteiten

ORGAANBESCHADIGING @7

M Beperking deelname aan
sociale activiteiten door
“lk ben te moe”

B Moeilijkheden om lange
wandelingen te maken

M Kortademigheid
M Flauwvallen

B Geelachtige huid, ogen
(geelzucht)

B Slaapproblemen
B Geen hongergevoel

e Long
o Lever

e Nier
e Spijsverteringsstelsel

SAMENTREKKING VAN
DE GLADDE SPIEREN

e Moeilijk slikken
° Maagpijn
e Erectiestoornis

M Zich misselijk voelen

M Pijn geassocieerd met
bloedklontering

B Donkere urine

M Buikpijn

M Erectiestoornis

B Moeilijk kunnen slikken

M Rugpijn

TROMBOSE (klontering) ¢

Aders

e Hersenen

e Lever

* Huid

e Dunne darm

e Diep-veineuze trombose

Slagaders
e Beroerte
e Hartaanval

ANEMIE, bloedarmoede (laag
aantal rode bloedcellen) %

e Transfusies

e Vermoeidheid

e Kortademigheid

e Donkerkleurige urine

VERMINDERDE
LEVENSKWALITEIT &9

e Vermoeidheid
¢ Niet in staat normaal te functioneren
e Pijn
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BRUIKBARE INFORMATIE

OVER PNH
www.pnhsource.eu
www.hematoslife.com

OVER ZELDZAME ZIEKTEN
www.eurordis.org
www.orpha.net
www.bloedziekten.nl

http://www.rarediseaseday.org/
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