


* Aus Grlinden der besseren Lesbarkeit verzichten wir auf die
gleichzeitige Verwendung der geschlechterspezifischen Sprachformen
(mannlich, weiblich, divers). Sdmtliche Personenbezeichnungen gelten
gleichermaRen fur alle Geschlechter.



Ihr PNH-Tagebuch —
Symptome und Laborwerte im Blick behalten

Die Paroxysmale Nachtliche Hamoglobinurie (PNH) geht
mit unterschiedlichen Symptomen und Symptomstarken
einher. Wahrend manche Betroffene weniger Beschwerden
haben, haben andere starke Symptome, die thr Leben
spurbar beeinflussen. Wie sich die Krankheit entwickelt,
ist ebenfalls sehr unterschiedlich.

Daher ist ein Tagebuch, das Thre Symptome und Laborwerte dokumen-
tiert, sinnvoll. Es hilft [nnen, Veranderungen fruhzeitig zu erkennen und
liefert Innen sowie Ihrem Arzt* wertvolle Hinweise zum Einleiten von
Malinahmen:

e Was bedeutet ein neues Symptom? Eventuell andert sich der Verlauf
Ihrer PNH. Ebenso kann das Symptom aber auch eine andere Ursache
haben — zum Beispiel einen Infekt oder eine andere Erkrankung.

¢ Gibt es MaBnahmen, die Sie ergreifen konnen? Gemeinsam mit lhrem
Arzt kdnnen Sie Uberlegen, welche Mainahmen Sie gegen die einzelnen
Symptome einleiten kénnen.

Durch regelméfRige Eintrage gewinnen Sie Klarheit. Denn je besser Sie Thre
PNH verstehen, desto gezielter kdbnnen Sie und Ihr Arzt handeln.

Herzlichst,

Ihr Selten-Vereint-Team



Symptome bei PNH:
Eine Erkrankung mit vielen

Gesichtern

Im Folgenden moéchten wir Ihnen noch einmal die
wichtigsten Symptome der PNH auffihren — damit
Sie diese besser verstehen und in die Symptom-

Tabelle eintragen kénnen.

Die Hamolyse — d.h. die Zerstorung der roten Blutkorperchen —
ist die Ursache fur eine Vielzahl von PNH-Symptomen. Sie tritt
hauptsachlich auf, wenn die PNH unbehandelt bleibt. Einzelne

Symptome kénnen sein:

Dunkler Urin (Haimoglobinurie)
Die Zerstorung der roten Blutkor-
perchen und damit die Freisetzung
des roten Blutfarbstoffs Hamo-
globin, kann bei PNH zu dunklem
Urin fUhren. Bei der Mehrheit der
Patienten tritt dunkler Urin aber gar
nicht oder nur hin und wieder auf.
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Blutarmut (Anidmie)

Die Zerstorung der roten Blutkor-
perchen fuhrt im Kérper zu einem
Mangel an Hamoglobin (rotem Blut-
farbstoff). Da Hamoglobin fur den
Sauerstofftransport von der Lunge
zu den Korperzellen zustandig

ist, wird bei einem Hamoglobin-
Mangel zu wenig Sauerstoff in

die Korperzellen transportiert. In
diesem Fall liegt eine Anamie bzw.
Blutarmut vor: Dies kann zu Symp-
tomen wie Schwache, Erschépfung,
Schwindel, Kopfschmerzen und
Atemnot bei Belastung fuhren.
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Chronische Miudigkeit

(Fatigue)

Extreme Mudigkeit bzw. Erschop-
fung — oft bedingt durch die Ana-
mie — ist ein haufiges und belasten-
des Problem fur PNH-Patienten. Im
Unterschied zur Mudigkeit gesunder
Menschen tritt Fatigue dauerhaft
und ohne Anstrengung auf — sie
kann sich korperlich oder psychisch
auRern. Betroffene fiihlen sich oft
.ausgebrannt” — dies kann ihre
Arbeitsfahigkeit und ihr Sozialleben
stark beeintrachtigen. Der Erschop-
fungszustand kann sich langsam
entwickeln, sodass ihn Betroffene
zunachst nicht bewusst wahrneh-
men. Daher sollte das AusmaR der
Fatigue im Rahmen einer optimalen
Behandlung regelmafig erfasst
werden.

Gelbsucht (Ikterus)

Infolge der Zerstérung der roten
Blutkdrperchen kann eine gelbliche
Verfarbung von Haut und Augen,
also eine Gelbsucht auftreten. Die
Ursache sind erhohte Bilirubin-
Werte: Bilirubin ist ein gelbes Gal-
lenpigment, das beim Zerfall roter
Blutkdrperchen und dem Abbau
von Hamoglobin freigesetzt wird.

Nierenprobleme

Bei PNH-Patienten kann die Funk-
tion der Nieren aufgrund von
Nierenschéaden beeintrachtigt sein.
Es gibt zwei Arten von Nieren-
schaden: Voribergehende Schiaden
entstehen durch eine krampfartige
Verengung der Gefalie, die das
Blut zu den Nieren transportieren.
Dauerhafte Schaden kénnen durch
Ablagerungen von Hamosiderin in
den Nierenkanélchen verursacht
werden — einem eisenhaltigen
Abbauprodukt, das beim Abbau
von Hamoglobin freigesetzt wird.
Anzeichen von Nierenproblemen
kdnnen sein: Dunkler oder blutiger
Urin, starke Wassereinlagerungen,
plotzlicher, starker Flankenschmerz,
unerklarliche Mudigkeit und Kon-
zentrationsprobleme, anhaltender
Juckreiz oder Appetitlosigkeit.
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Blutgerinnsel (Thrombosen)
Thrombosen bzw. Blutgerinnsel
sind eine der gefahrlichsten Kom-
plikationen von PNH. Sie kénnen
sich zum Beispiel im Bauchraum, in
der Leber, den Herzkranzgefallen
oder sogar im Gehirn bilden und
zu Herzinfarkten oder Schlagan-
fallen fUhren. Anzeichen fur eine
durch Blutgerinnsel ausgeldste
Thrombose sind Schwellungen und
Spannungsgefiihl in den Beinen,
Bauch- und Brustschmerzen, Ubel-
keit, Kopfschmerzen und Atemnot.

Sonstige Beschwerden

Weitere Symptome sind Krampfe in
der Speiserohre, Schluckbeschwer-
den und Erektionsstérungen bei
Mannern. Diese Symptome konnen
durch einen Mangel an Stickstoff-
monoxid (NO) infolge einer Hamo-
lyse entstehen, denn NO ist fur die
Entspannung der ,glatten Muskula-
tur” wichtig.



Auf der folgenden
Doppelseite finden Sie
eine Symptom-Tabelle.
Kopieren Sie sich diese

Vorlage, um so Monat fur
Monat einen Uberblick iiber

lhre Symptome zu erhalten.
Sie mochten diese lieber
digital ausfullen?
Dann klicken Sie hier:

selten-vereint.de/servicgl
mediathek/pnh-media




TABELLE
im Copyshop
auf DIN A3
vergroRerbar

Symptom-Tabelle

£\

Monat ? Notizen 1 2 3 4 5 6 7 8 9

PNH-Medikation

Nebenwirkungen
PNH-Medikation*

Begleitmedikation

Nebenwirkungen
Begleitmedikation*

Begleiterkrankungen*
(z. B. Erkaltung)

Stress*
/ (ggf. auch positiver Stress)

Hamolysesymptome

Hamoglobinurie**
(verfarbter Urin)

Anamie*
(z. B. Atemnot, Schwindel,
/ Kopfschmerzen)

Fatigue*
(oft bedingt durch Anamie)

Ikterus*

Nierenprobleme*

Thrombosesymptome*

(z. B. Schwellungen Beine, Bauch-
und Brustschmerzen, Ubelkeit,
Kopfschmerzen, Atemnot)

Erektionsstérungen bet
Mannerm*

Schluckbeschwerden*

Sonstige Symptome*

Sonstige Ereignisse
(Impfungen, Operationen)

Arzttermine




* Symptomstéarke ** Farbe des Urins

- 1 2 2o B8 o 10

keine mild maRig schwer  sehr schwer

10 11 12 13 14 15 16 17 18 19 20 21 22 23 24 25 26 27 28 29 30 31
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Laborwerte bei PNH

Mit einer Reihe von Laborwerten lasst sich der
Gesundheitszustand bei PNH bestimmen. Diese
Werte kdnnen u. a. Auskunft uber den Status
der Hamolyse geben. Deshalb haben wir fur

Sie eine Tabelle mit Laborparametern angelegt.
Hier noch einmal die wichtigsten Infos zu den

einzelnen Laborparametern.

LDH-Wert

LDH (Laktatdehydrogenase) ist ein
Enzym, das bei der Zerstérung von
Zellen (insbesondere roten Blut-
korperchen) freigesetzt wird. Das
Enzym ist ein empfindlicher Marker
fur die Hamolyse.

=> LDH-Wert bei Himolyse erhéht

Hb-Wert

Hb (Hamoglobin) ist der Sauerstoff-
trager im Blut. Ein Abfall des Hamo-
globinspiegels ist ein Anzeichen
von Hamolyse, da sich die Anzahl

der roten Blutkérperchen verringert.

= Hb-Wert bei Himolyse niedrig
oder nicht nachweisbar

Retikulozyten-Wert (RETR)
Retikulozyten sind junge rote Blut-
korperchen, die vom Knochenmark
freigesetzt werden. Bet Hamolyse
steigt die Zahl der Retikulozyten,
da der Korper versucht, die Zersto-
rung der roten Blutkérperchen zu
kompensieren.

= RETR-Wert bei Himolyse erhéht

Haptoglobin-Wert

Haptoglobin bindet freies Hamo-
globin, das bei der Zerstdrung roter
Blutkorperchen freigesetzt wird. Bei
Hamolyse wird Haptoglobin ver-
braucht und die Werte fallen ab.

= Hp-Wert bei Himolyse niedrig
oder nicht nachweisbar



Wichtig: Die Laborwerte mussen in inrer Gesamtheit
von lhrem Arzt betrachtet werden. Nur so lasst sich
beurteilen, ob eine Hamolyse vorliegt. Denn die
Auswertung einzelner Laborwerte reicht fur eine
Diagnose nicht aus: So kdnnen zum Beispiel erhéhte
LDH-Werte auch auf andere Erkrankungen wie eine
akute Leberentziindung hinweisen. Es wurden hier keine
Normwerte der Blutwerte angegeben, da diese von
Labor zu Labor variieren kdnnen. Die Normwerte lhres

Labors stehen im Laborbericht.

fHb-Wert

fHb (freiles Hamoglobin im Plasma)
ist ein Marker fur die Zerstérung
von roten Blutkdrperchen im
Blutkreislauf. Normalerweise ist
Hamoglobin innerhalb der roten
Blutkérperchen eingeschlossen,
doch bei einer Hamolyse gelangt
es ins Plasma.

= fHb-Wert bei Himolyse erhéht

Bilirubin-Wert

Bilirubin ist ein Abbauprodukt des
Hamoglobins. Bei einer Hamolyse
zeigen sich erhohte Werte von
Bilirubin im Blut, da es im Zuge der
Zerstorung roter Blutkérperchen
freigesetzt wird.

=> Bilirubin-Wert bei Himolyse
erh6ht

Ferritin/Eisen

Das Protein Ferritin ermdglicht dem
Korper, Eisen zu speichern und bei
Bedarf freizusetzen. Die Ferritin-
Werte im Blut sind daher ein wich-
tiger Marker fur den Eisenspeicher-
status im Korper. Sie kénnen jedoch
je nach Geschlecht, Alter und
Gesundheitszustand variieren und
mussen im Gesamtzusammenhang
mit den Laborwerten fur Eisen und
dem Eisen-Transportprotein, dem
Transferrin, betrachtet werden.

=> Ferritin-Wert bei starker
Héamolyse niedrig und bei
wiederholten Bluttransfusionen
oft erhéht

11



12

Leukozyten

Leukozyten (weiRe Blutkorperchen)
sind Bestandteil des Bluts und Teil
des Immunsystems. Sie helfen,
Fremdstoffe zu eliminieren, Anti-
korper zu bilden und das Immun-
system zu regulieren. Bei PNH kon-
nen Leukozyten verstarkt aktiviert
werden. Dies fordert die Entstehung
von entzundlichen Prozessen und
Thrombosen.

= Leukozyten-Wert bei PNH erhéht
(Leukozytose) oder niedriger
(Leukopenie)

Thrombozyten

Thrombozyten, auch Blutplattchen
genannt, sind fur die Blutgerinnung
essenziell. Bei PNH kdnnen sie
durch die krankheitsbedingten
Veranderungen ubermafiig akti-
viert werden, was das Risiko fur
Thrombosen erhoht. Trotz der
erhdhten Thromboseneigung
kann der Thrombozyten-Wert bei
PNH normal oder erniedrigt sein,
insbesondere wenn eine Knochen-
markinsuffizienz vorliegt oder die
Thrombozyten durch die verstarkte
Gerinnung vermehrt verbraucht
werden.

= Thrombozyten-Wert bei PNH
normal oder niedriger, in
seltenen Féllen erh6ht

O

Grofle des PNH-Klons
Bezeichnung fur den Anteil der
veranderten Blutzellen. Je groRler
der Klon ist, desto mehr Blutzellen
sind verandert. Die GroRe des
PNH-Klons kann sich im Laufe der
Zeit verandern. Die Grof3e des PNH-
Klons sollte regelmaRig kontrolliert
werden, um den Erkrankungsstatus
besser zu verstehen.



Auf der folgenden
Doppelseite finden Sie
eine Laborwerte-Tabelle.
Kopieren Sie sich diese
Vorlage, um so Monat fur
Monat einen Uberblick tiber
lhre Symptome zu erhalten.

Sie mdéchten diese lieber
digital ausfullen?
Dann klicken Sie hier:
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Laborwerte-Tabelle

TABELLE
im Copyshop
auf DIN A3

/_\ vergroRerbar
Datum LDH-Wert Hb-Wert Retikulo-  Hapto- fHb-Wert  Bilirubin-
(bei Himo-  (Abfallbei  zyten- globin- (Freies Wert
lyse erhoht)  Hamolyse)  Wert Wert Hamoglobin  (pei Hamo-
(beiHamo-  (bei Hamo- M Plasma.  yse erhoht)
lyse erhoht)  lyse niedrig S
oder nicht b el
nachweisbar)




Wichtig: Diese Laborwerte miissen in ihrer Gesamtheit vom Arzt betrachtet werden.

Die Auswertung einzelner Laborwerte reicht fur eine Diagnose nicht aus: So kénnen zum Beispiel erhdhte LDH-
Werte auch auf andere Erkrankungen wie eine akute Leberentziindung hinweisen. Es wurden hier keine Normwerte
der Blutwerte angegeben, da diese von Labor zu Labor variieren kénnen. Die Normwerte lhres Labors stehen im

Laborbericht.

Ferritin-/ Leukozy- Thrombo-
Eisen-Wert ten-Wert zyten-
(beistarker  (bei PNH oft Wert

Hamolyse erniedrigt (bei PNH
niedrig) oder erhdht)  oft eher

niedriger als
erhoht)

Grofle Weiterer Weiterer Weiterer
PNH-Klon Wert Wert Wert

(keine
regelmalfiige
Messung
Ublich)




Glossar

Aniamie
Blutarmut

Bilirubin

Bilirubin ist ein Abbauprodukt
von Hamoglobin. Eine erhdhte
Konzentration von Bilirubin im
Blut kann unter anderem auf eine
verstarkte Hamolyse hindeuten.

Fatigue

Fatigue kann als Begleiterscheinung
vieler chronischer Erkrankungen
vorkommen. Man versteht darunter
eine krankhafte Erschépfung und
Mudigkeit trotz ausreichend Schlaf
und Ruhe.

Ferritin

Die Ferritin-Werte im Blut sind ein
wichtiger Marker fur den Eisen-
speicherstatus im Korper. Sie
kénnen jedoch je nach Geschlecht,
Alter und Gesundheitszustand
varileren und mussen im Gesamt-
zusammenhang mit den Labor-
werten fur Eisen und dem Eisen-
Transportprotein, dem Transferrin,
betrachtet werden.

Freies Himoglobin im Plasma
(fHb)

Der fHb-Wert ist ein Marker

fur die Zerstérung von roten
Blutkdrperchen im Blutkreislauf.
Normalerweise ist Himoglobin
innerhalb der roten Blutkorperchen
eingeschlossen, doch bei einer
Hamolyse gelangt es ins Plasma.

Gelbsucht

Gelbsucht (Ikterus) ist eine
Gelbfarbung der Haut, Schleimhaute
und Augen, die durch eine erhdhte
Konzentration des Gallenfarbstoffs
Bilirubin im Blut entsteht. Bei PNH
wird sie durch den Abbau roter
Blutkérperchen verursacht.

Haptoglobin (Hp)

Haptoglobin bindet freies
Hamoglobin, das bei der
Zerstorung roter Blutkérperchen
freigesetzt wird. Bei Hamolyse
wird Haptoglobin verbraucht und
die Werte fallen ab.

Hamoglobin (Hb)
Sauerstofftrager im Blut. Ein Abfall
des Hamoglobinspiegels ist ein
Anzeichen von Hamolyse, da sich
die Anzahl roter Blutkdrperchen
verringert.



Hamoglobinurie
Ausscheidung von Hamoglobin
uber den Urin.

Hamolyse

Zerstorung von roten Blutkorperchen.

Hamolyse ist die Hauptursache fur
Symptome bei PNH.

Laktatdehydrogenase (LDH)
Enzym, das sich in fast allen
Kérperzellen befindet und bei threr
Zerstéorung freigesetzt wird — so
auch bei der Zerstérung roter
Blutkdrperchen. Daher kénnen
erhdhte LDH-Werte zum Beispiel
auf eine Hamolyse hinweisen.

Da LDH-Werte auf verschiedene
Erkrankungen hindeuten kénnen,
ist LDH ein ,unspezifischer Marker".

Leukopenie
Leukopenie bezeichnet einen
Mangel an weiRen Blutkorperchen.

Leukozyten

Eine Art der weiRRen Blutkorperchen.

Leukozyten unterstutzen den

Korper beim Schutz vor Infektionen.

Paroxysmal

Das Wort bedeutet ,anfallsartig”
und bezeichnet akute, plétzliche
Hamolyse-Episoden.

Paroxysmale niachtliche
Hamoglobinurie (PNH)

Eine Erkrankung, bei der ein Teil der
roten Blutkérperchen zu wenige
oder gar keine Schutzproteine
enthalten. Bei Aktivierung des
Komplementsystems, einem Teil des
Immunsystems, werden die roten
Blutkdrperchen wegen der fehlen-
den Schutzproteine zerstort; dies
wird als Hamolyse bezeichnet. Sie
kann zu schwerwiegenden Gesund-
heitsproblemen und unbehandelt
sogar zu lebensbedrohlichen Kom-
plikationen fuhren.

PNH-Klon-GréRle

Bezeichnet den Anteil an veran-
derten roten Blutkdrperchen im
Kérper. Wird haufig als ,kleiner”
bzw. ,grofRer” Klon bezeichnet.

Retikulozyten

Retikulozyten sind unreife

rote Blutkdrperchen, die vom
Knochenmark freigesetzt werden.
Bei Hdmolyse steigt die Zahl der
Retikulozyten, da der Kérper
versucht, die Zerstorung der roten
Blutkdrperchen zu kompensieren.
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Thrombozyten (Blutplattchen)

sind kleine, scheibenférmige
Zellbestandteile im Blut, die eine
zentrale Rolle bei der Blutgerinnung
spielen. Sie helfen, Blutungen

zu stoppen, indem sie sich bei
Verletzungen an geschéadigte
GefaRwande anheften und eine
Blutgerinnsel-Bildung (Thrombus)
auslosen.

Entsteht, wenn Teile des Blutes

im Korper zusammenklumpen

und ein Blutgerinnsel bilden, das
maoglicherweise Venen und Arterien
verstopft.







' selten
VEREINT

Die Plattform flr seltene Erkrankungen

Mehr Infos zu PNH finden Sie auf Selten Vereint:

Selten Vereint ist eine Plattform, die sich seltenen Erkrankungen
widmet und umfassende Informationen fur Betroffene, Angehorige
und Interessierte bietet. Unser Ziel ist es, eine zentrale Anlaufstelle
zu schaffen, die nicht nur fundiertes Wissen Uber eine Vielzahl von

seltenen Krankheiten wie PNH vermittelt, sondern auch das Gefuhl
der Zusammengehorigkeit starkt, indem wir uns Themen widmen,
die Betroffene erkrankungsubergreifend beschaftigen. Seltene
Erkrankungen sind zwar individuell und einzigartig, doch die
Gemeinschaft der Betroffenen steht vor ahnlichen Herausforderungen,
die man gemeinsam bewaltigen kann.

Schauen Sie rein!
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youtube.com/@SeltenVereint instagram.com/seltenvereint facebook.com/seltenvereint

Swedish Orphan Biovitrum GmbH S O b I
Fraunhoferstr. 9a, 82152 Martinsried, Deutschland

www.sobi-deutschland.de rare strength
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