La clencia
detras de la
: Hemoglobmur?‘

Paroxistica |
Nocturna -

La hemoglobinuria paroxistica nocturna (HPN)
es una enfermedad de la sangre potencialmente
mortal que tiene significativos efectos fisicos,
mentales y emocionales en los pacientes.!

La HPN es una enfermedad crénica y adquirida, es
decir, no es hereditaria. Esta causada por una
mutacion de las células madre de la médula ésea,
encargadas de la produccion de las células de la
sangre, entre ellas los globulos rojos. Debido a esta
mutacion, el sistema inmune de las personas con
HPN ataca y destruye sus propios globulos rojos, al
carecer de unas proteinas protectoras importantes.!

.—Y\i; La destruccion o “ruptura” de estos globulos rojos

900- se conoce como hemodlisis. Se produce después
de que se inicie una cascada de actividad dentro
del sistema del complemento, que es un
complejo sistema de vigilancia inmunolégica
compuesto por multiples proteinas que ayudan a
destruir organismos peligrosos, como virus o
bacterias, y se deshace de las células dafiadas o
envejecidas.?®

Cascada del complemento*

A continuacion, puedes ver una grafica de la funcion de las moléculas C3 y C5, moléculas
fundamentales, dentro de la cascada de activacion del complemento.

C3 es activado y
dividido en C3a and C3b

C3b activa a C5

C5 se divide en C5a y C5b

El complejo de ataque a la
membrana (MAC) esta destinado a
la destruccion de virus y bacterias.
En las personas con HPN es el
causante de la destruccion de los

globulos rojos.*

Esforzandonos en ayudar

La HPN es una enfermedad relativamente desconocida con sintomas que pueden
dificultar la vida cotidiana y esta asociada a muchas complicaciones graves y
potencialmente mortales?

Sobi se esfuerza en ayudar a los pacientes a controlar su enfermedad y, en

general, a mejorar su calidad de vida. Para mas informacion, visite:
https://sobi.es/acerca-las-enfermedades-raras/patologia/hemoglobinuria-paroxistica-nocturna

Contenido avalado por la Asociacion de Hemoglobinuria Paroxistica Nocturna (HPNE)
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