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Recibir el diagnostico de la HPN puede tener un gran impacto
emocional, pero conocer la informacién sobre la enfermedad
puede permitirte que tu vida diaria sea mas sencilla.

Continua leyendo para descubrir como...
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Comprendiendo la HPN

;Qué es la HPN?

La Hemoglobinuria Paroxistica Nocturna, o HPN, es una enfermedad de la sangre en la que las
células responsables de formar los globulos rojos (que ayudan a llevar el oxigeno alrededor del
cuerpo) mutan y producen globulos rojos defectuosos.! Esto desencadena la activacion del
sistema inmune — una sofisticada red de defensa que mantiene el cuerpo a salvo de peligros
como enfermedades e infecciones — para atacar y destruir esos globulos rojos defectuosos.
Este proceso se denomina hemolisis.2

La HPN es una enfermedad rara, que puede afectar a personas de cualquier edad, raza o sexo.

Nadie nace con HPN. Es conocida como una “enfermedad adquirida“, lo que significa que no
puede ser heredada ni contagiosa.’

Sobre la hemOlisis

La hemOlisis es el proceso en el que varios globulos rojos son “desintegrados” por diferentes
factores, como, por ejemplo, el sistema inmunitario. Se produce tras iniciarse una cascada de
actividad en el “sistema del complemento”.?

El sistema del complemento ayuda a destruir las
toxinas, virus o bacterias peligrosas y se deshace de
las células dafadas o moribundas.*

Hay un ejército de mas de 60 tipos diferentes de
proteinas que juegan un papel en el sistema del
complemento. Dos proteinas clave son C3 y C5.4

LLELIA

Como fichas de domind, las proteinas C3y C5 se

activan en un orden especifico cuando el sistema

inmunitario detecta virus, bacterias o estructuras
extrafias (toxinas).*




El sistema del complemento

El sistema inmunitario es una sofisticada red de defensa que mantiene el cuerpo a salvo de

peligro como enfermedades o infecciones. Un componente muy complejo de esta red es el
denominado “sistema del complemento”.*

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

C3 es activado y dividido en C3a 'y C3b®

C3b activa C5°

C5 se divide en C5a y C5b°

El complejo de ataque a membrana (MAC)
se crea para destruir organismos peligrosos
como virus y bacterias en el cuerpo®

Hay 2 tipos de hemolisis: intravascular y extravascular

Ambos tipos pueden ocurrir en tu organismo al mismo tiempo y causar sintomas de HPN2
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HEMOLISIS INTRAVASCULAR (IVH) HEMOLISIS EXTRAVASCULAR (EVH)
Hemolisis Intravascular (IVH) ocurre cuando Hemolisis Extravascular (EVH) ocurre cuando
los globulos rojos son destruidos dentro de los globulos rojos son destruidos en el higado y
los vasos sanguineos — canales a traves de el bazo.t?

los cuales la sangre es distribuida a los tejidos
corporales’?



Tu médico evaluara todos los signos y sintomas para diagnosticar y monitorizar la HPN.
Ademas, revisara los diferentes resultados de los test, como la analitica sanguinea, ya que

pueden dar valiosas pistas sobre lo que esta ocurriendo en tu organismo.” Es importante que
entiendas alguno de los términos que escucharas:

Hemoglobina (Hb):

Es una proteina de los glébulos rojos
que lleva el oxigeno y el dioxido de
carbono. La HPN se caracteriza por
niveles bajos de glébulos rojos y
hemoglobina®®

Reticulocitos:

Son globulos rojos inmaduros. Un
numero alto de reticulocitos significa
que tu cuerpo esta realizando un gran
esfuerzo para reemplazar los globulos

rojos que estan siendo destruidost

Lactato
Deshidrogenasa (LDH):

Es una enzima que se encuentra en
todas las células. La destruccion de los
glébulos rojos da lugar a la liberacion de
LDH en sangre por lo que un aumento
de LDH puede ser un indicador de que
IVH esta en curso®’

Bilirrubina:

Es un pigmento producido por la
destruccion de los globulos rojos. Las
personas con HPN pueden presentar

niveles altos de bilirrubina®

Siempre es recomendable hablar con tu médico sobre los ultimos resultados
y lo que significan para tu salud.



Los sintomas de la HPN varian de una persona a otra.
Algunas tienen sintomas leves mientras que otras pueden presentar sintomas mas graves y
debilitantes que pueden impactar en su vida diaria.*”

Estos posibles sintomas incluyen:*/-*

Fatiga — cansancio Dificultad para concen-
trarse — ‘brain fog’

4 4 O

Dolor de cabeza severo Coagulos sanguineos

Anemia

&

Anemia

Hemoglobinuria
— presencia de
hemoglobina en
exceso en la orina, que
causa la coloracion de
la misma

il

71N

Dolor de espalda
y abdominal

g

La contraccién de musculatura
en organos internos puede
causar complicaciones como:

» Disnea — dificultad para respirar
« Disfagia — dificultad para deglutir
« Disfuncion eréctil

La anemia se define como un numero bajo de glébulos rojos por debajo de lo normal. Una
cifra baja de globulos rojos puede producirse debido a una reducida produccion de estos,
resultado de una baja funcionalidad por parte de la médula 6sea, o debido a un incremento

en su destruccion (hemolisis).”

Una de las primeras caracteristicas de la HPN clasica es la anemia hemolitica.” Un reducido
numero de globulos rojos significa que la capacidad de la sangre de llevar oxigeno a los
tejidos también esta reducida, resultando en sintomas como fatiga, debilidad, mareosy

falta de aliento.!?

Fatiga

Hasta un 96% de las personas que viven con HPN clasica, experimentan fatiga.®



Vivir con HPN

La HPN puede afectar de manera
significativa a tu calidad de vida, con la
fatiga apareciendo a menudo como el
sintoma mas desafiante que tiene un
impacto sobre la vida diaria.t?

Como la HPN es una enfermedad compleja
que afecta a cada persona de forma dife-
rente, no todos los cambios en los estilos
de vida funcionan para todo el mundo.
Puede que tu necesites experimentar con
estilos de vida diferentes hasta encontrar
cual es el que se adapta mejor a ti.

=l

Ejercicio

Asegurarte de que
descansas lo suficiente
— con siestas cuando sea
posible - puede ayudarte
con la fatiga.*®

Puede ser de ayuda hacer
actividad fisica si te ves
preparado.®

La actividad puede variar
desde ejercicio suave, como
andar, hace yoga o ligeras
tareas del hogar, hasta
actividades mas intensas
como ciclismo o correr.?®

Puede ser de ayuda
mantener un patrén
regular de suefio y un
ligero ejercicio durante el

dia para ayudarte a tener un Habla con tu equipo de

buen descanso nocturno.*

Trata de evitar bebidas que
contienen cafeinay alcohol
que pueden interferir en la
capacidad corporal para
descansar.**

La preocupaciony la
ansiedad puede impactar en
el suefio. Para ayudar a tu
relajacion, podrias darte un
bafio caliente antes de ir a
dormir. También podria
ayudarte leer un libro o
escuchar miusica antes de
dormir.*#

atencion sanitaria sobre lo
que podria ser bueno para
kS

Dieta

Aunque no existe una dieta
especial que pueda aliviar
los sintomas de la HPN, es
importante comer de
manera equilibrada, con
mucha fruta y verdura.'®

Tu equipo de atencion
sanitaria puede aconsejarte.
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La salud mental y el bienestar son importantes para tener una buena calidad de vida. El
diagnostico de la HPN normalmente cambia la vida de cada persona y es normal
experimentar estrés o ansiedad por este hecho, los sintomas o el tratamiento.®

El ejercicio suave, la meditacidn y escribir tus experiencias puede ser util para manejar el
estrés y la ansiedad.'’*8

Si tu diagnostico te ha hecho sentir solo o desconectado, hablarlo o compartir tus
experiencias con otros pacientes con HPN puede ayudarte.

Ayudar a las asociaciones, en tu comunidad o de forma online, puede ayudarte a conectar
con otros pacientes con HPN, quienes pueden estar experimentando los mismos
sentimientos que tu. HPN Global Alliance es una buena fuente para encontrar estos
colectivos de pacientes.

Al igual que las estrategias para mejorar tu bienestar fisico, para controlar tu salud mental y
bienestar, puede resultar util mantener una mente abierta y probar diferentes enfoques
hasta que establezcas lo que funciona mejor para ti. Mind o The Mental Health Foundation
son fuentes muy buenas de orientacion.




Equilibrar el trabajo y la vida familiar puede ser un desafio encontrandote bien y sin
enfermedad. Equilibrar ambos mientras intentas sobrellevar los sintomas y las emociones
que resultan de la HPN puede ser aun mas dificil. Por este motivo, es importante
planificar con anticipacion y pedir ayuda.

iOptimiza!

Piensa en tus prioridades y en lo que puedes gestionar de manera realista cada dia. Donde
sea posible, ahorra energia para los asuntos que son mas importantes.

iNo lo hagas solo!

Es posible que necesites el apoyo de familiares y amigos para aliviar algunas de las
presiones adicionales causadas por la HPN, asi que pide ayuda si la necesitas. Se muy
especifico sobre lo que necesitas.

Informar a un jefe sobre un problema de salud cronico y sobre la necesidad de
tratamientos frecuentes puede resultar estresante y provocar ansiedad.

Puede ser util ser abierto y honesto con tus jefes acerca de los desafios que presenta tu
enfermedad y qué tiempo adicional y apoyo podrias necesitar.

Tu equipo de atencion sanitaria puede ser tu aliado en estas situaciones y brindarte
apoyo, como, por ejemplo, firmando un informe médico.




La comunicacion es clave

0 N2
ﬁb Familia y amigos

La HPN es una afeccion relativamente desconocida, lo que significa que es posible que tengas
que explicarsela a tus amigos, familiares, vecinos o compaiieros. Esto puede ser dificil, pero
ayudara a quienes te rodean a entender la mejor manera de ayudarte.

Puede ser util ser abierto y honesto cuando alguien te pregunte como te sientes, para que
pueda entender como te esta afectando la enfermedad.

También puede ser util informar a quienes te rodean a medida que cambien tus necesidades,
ya que ayudara a que se sientan conectados contigo.

@ Profesionales de la salud

Una buena relacion con tu equipo de profesionales sanitarios es importante para el éxito
en el manejo de la enfermedad. Cada consulta y conversacion es importante. Prepararte para
tu cita puede llevartete un poco de tiempo, pero ayudara al equipo meédico a proporcionarte el
mejor apoyo.

1. Antes de la consulta

La planificacién de tu cita puede ayudarte a aprovechar al maximo las conversaciones con

tu equipo sanitario. Considera escribir las preguntas que deseas hacer antes de la cita. Por
ejemplo:

V| “sQué significan mis resultados?”

“*Qué pruebas adicionales requeriran?”

Vv
V| “Cudles son mis opciones de tratamiento? ;Cémo podrian hacerme sentir?”
Vv

‘?Cuando me volveran a evaluar?”

11
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2. Durante la consulta

« Comparte la mayor cantidad de informacion posible: es fundamental que médicos y
enfermeras estén plenamente informados de todos los sintomas, incluso si No parecen ser
Importantes o estar relacionados con la HPN. Esto podria incluir informacion sobre como te

sientes fisica o emocionalmente.

Ten en cuenta:

é¢Con qué frecuencia te
sientes fatigado y cudl es
su impacto? Se especifico
sobre como te sientes -
Usar numeros puede ayudar
(p.e.: “Tuve que faltar al
trabajo 3 veces el ultimo
mes debido a la fatiga”)

¢Con qué frecuencia
sientes dificultad para
respirar y esto te impide
disfrutar de la vida?

(p.e.: “He tenido que dejar
mi clase de ejercicio porque
no puedo seguir el ritmo
con el grupo”)

e Solicita orientacion a los servicios sanitarios

» Solicita aclaraciones sobre lo que no entiendas

¢Qué estas encontrando
especialmente dificil?
(p.e.: “Todavia tengo que
pedir a mis padres que
cuiden de mis hijos porque
estoy demasiado cansado
para disfrutar actividades
de fin de semana)

¢ Define los proximos pasos con claridad: sal con una comprension completa

de qué va a pasar y cuando

3. Después de tu consulta

VvV

Lleva un registro: anota como los cambios en tu rutina o plan de tratamiento
estan afectandote, asi como nuevos temas u observaciones para discutir con el
equipo de profesionales sanitarios en tu proxima cita.

Organizate: mantén un registro de todas tus citas y resultados en un lugar
comun para que puedas compartirlo facilmente con nuevos médicos o

especialistas.



Seguimiento de sintomas

Es posible que no pienses que los cambios minimos en tus sintomas de un dia a otro son
importantes, o incluso notarlos. Pero los signos y sintomas con el tiempo, combinados con tus
resultados de los analisis sangre, son importantes para reconocer los cambios en tu salud. Lleva

un registro de sintomas o un diario.

Registro de sintomas

Elige la respuesta que mejor describe tu experiencia de vida con HPN

Cuantas veces al mes
experimentas:

Dolor abdominal y/o dolor de pecho

D Nunca DloZ dias DB—S dias D6+ dias
Dolor de pierna y/o espalda

D Nunca DloZ dias DB—S dias D6+ dias
Dificultad para tragar

D Nunca Dlo2 dias DZ—S dias D6+ dias

Dificultad para concentrarse o pensar con claridad

DNunca DloZdias D3—5d|'as D6+d|'as

Cuantas veces al mes
experimentas:

Fatiga

[:] Nunca E] 10 2 veces E] 3-5veces E] 6+ veces

Si experimentas fatiga, como clasificarias su
severidad

E]Leve DModerada [:]Grave

Dolor de cabeza

[:] Nunca E] 10 2 veces E] 3-5 veces E] 6+ veces

Dificultad para respirar

[:] Nunca E] 10 2 veces E] 3-5 veces E] 6+ veces

Dificultad para dormir / sentirte débil

[:] Nunca E] 10 2 veces E] 3-5 veces E] 6+ veces

Incapacidad para estar al dia con tu vida debido a
la HPN

[:] Nunca D 10 2 veces D 3-5veces E] 6+ veces

Pérdida de apetito

[:] Nunca D 10 2 veces D 3-5veces E] 6+ veces

Después de verificar tu respuesta, comparte

los resultados con tu médico para iniciar una

conversacion sobre tu experiencia con la HPN
13
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Glosario de terminos

Anemia
Estado que ocurre cuando no hay suficientes globulos rojos para transportar el oxigeno de forma efectiva por todo el
cuerpo. Puede causar fatiga, dificultad para respirar y dolores de cabeza.

C3

Proteina en sangre que actua como punto central del sistema del complemento, regulando su activacion.

C5
Proteina ubicada en la sangre que juega un papel importante en la inflamacion y la hemolisis intravascular causada por el
sistema del complemento.

Complejo de ataque a membrana (MAC)
Estructura que se forma dentro de la cadena de activacion del sistema del complemento. Se adhiere a las células que el
cuerpo cree que son amenazadora y ayuda a destruirlas.

Fatiga
Cansancio extremo. La fatiga es una de las causas mas comunes de HPN.

Glébulos rojos
El tipo mas comun de célula sanguinea. Su trabajo es transportar oxigeno, utilizando una molécula importante, la
hemoglobina, alrededor del cuerpo.

Globulos rojos PNH

Globulos rojos a los que les faltan proteinas protectoras, que son atacadas por el sistema del complemento, causando la
destruccion de globulos rojos. Este proceso se denomina hemolisis.

Hemolisis
La “destruccion” de globulos rojos puede ocurrir cuando el sistema inmune ataca estas células como si fuesen virus o
bacterias peligrosas. Cuando los globulos rojos se rompen, se libera hemoglobina. La hemolisis causa muchos de los
sintomas de la HPN.

Hemolisis Extravascular (EVH)
Destruccion de glébulos rojos que ocurre en el higado o el bazo.

Hemodlisis Intravascular (IVH)
Es la destruccion de globulos rojos dentro de los vasos sanguineos.

Proteinas
Moléculas grandes y complejas que desempefian muchas funciones importantes en el cuerpo y pueden considerarse
como “caballos de batalla” de células. Las proteinas son necesarias para la estructura, funcion y regulacion de los
organos y tejidos del cuerpo.

Sistema de complemento
El sistema del complemento, también conocido como la cascada del complemento, es un ejército de mas de 60

proteinas diferentes que trabajan juntas para deshacerse de las células peligrosas y combatir las infecciones.

Sistema inmune
Es una sofisticada red de defensa empleada para proteger el organismo de peligros como la enfermedad o la infeccion.

17
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Esta leyendo un material informativo. En caso de duda, consulte con su médico




Mejorando

la vida de las personas
con HPN

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