Emergency

::Napadowa nocna hemoglobinuria

Ten dokument jest ttumaczeniem francuskich zalecenn napisanych przez Gérard Socié,

zredagowanych i opublikowanych przez Orphanet w 2008 roku.
@

Niektdre wymienione procedury, gtdwnie stosowane leki, mogq nie by¢ dostepne w kraju,
w ktorym praktykujesz.

Synonimy:
zespot Marchiafavy i Micheliego
Definicja:

Napadowa nocna hemoglobinuria to rzadka choroba charakteryzujgca sie wspotwystepowaniem
roznego stopnia szpikowej aplastycznej pancytopenii roznego stopnia, anemii hemolitycznej z ujemnym
wynikiem testu Coombsa oraz predyspozycji to rozwoju zakrzepéw szczegdlnie w typie zespotu Budda i
Chiariego lub zakrzepicy zyt mdézgu. Diagnozowana jest za pomocg cytometrii przeptywowej. Jest to
choroba klonalna macierzystych komérek hematopoetycznych spowodowana mutacjg w genie PIG A.

Dodatkowe informacje:

Przeczytaj abstrakt w Orphanecie

http://www.orpha.net/consor/cgi-bin/OC_Exp.php?Ing=EN&Expert=447
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Zalecenia dla pracownikdw pogotowia ratunkowego
Wezwanie do pacjenta cierpigcego na napadowg nocng
hemoglobinurie

» zespot Marchiafavy i Micheliego, PNH

» genetyczna mutacja genu PIG A w hematopoetycznych komdrkach macierzystych powodujaca
réznego stopnia pancytopenie, anemie hemolityczng i zakrzepice.

zakrzepica zyt mozgu
ostra hemoliza, ostra niewydolnos¢ nerek
bdl brzucha

zespot Budda i Chiariego (zakrzepica zyt watrobowych): bdl brzucha, autoliza watroby, wodobrzusze

v Vv Vv Vv V9

ciezkie infekcje (meningococcus spp.) u pacjentéw leczonych ekulizumabem

» leki przeciwzakrzepowe
» ekulizumab (Soliris®): czynnik blokujacy przeciwciata

» transplantacja komdrek macierzystych

— zréznicowane objawy kliniczne: brzuszne, neurologiczne..

9 — nalezy rozwazy¢ diagnostyczng operacje chirurgiczng

leczenie objawowe
leki przeciwbdlowe (poziom 2 lub 3)

ryzyko kryzysu hemolitycznego podczas znieczulenia ogdlnego u pacjentéw leczonych ekulizumabem

v Vv Vv Vv

moze wystgpic¢ hipertermia i rownoczesnie nalezy leczy¢ jej przyczyne
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Zalecenia dla szpitalnych oddziatéw ratunkowych

U pacjentéw z PNH mogg wystgpic¢ réznego rodzaju zaburzenia, ktére sg zwiazane ze zréznicowaniem
objawoéw choroby. Nalezy rozpoznac:

» objawy, ktére mogg udawac ostre stany chirurgiczne.

» prawdziwe sytuacje zagrozenia zycia wymagajace leczenia (zespdt Budd-Chiari, niewydolnos¢ nerek,
zakrzepica zyt moézgu)

» specyficzne problemy pacjentéw z PNH po transplantacji, ktérzy wymagajq takiej samej opieki
terapeutycznej jak kazdy pacjent po przeszczepie komdrek macierzystych

» Nowa terapia przeciwciatem przeciwko sktadowej C5 dopetniacza, ktéra zostata niedawno
wprowadzona moze nastreczac specyficznych trudnosci w opiece nad pacjentami z PNH.

1. Ostry bdl brzucha

W przypadku nasilonego bélu brzucha u pacjentéw z PNH, nalezy rozwazyé wystapienie ostrego brzucha.
Etiologia ostrego bdlu brzucha u pacjentéw z PNH nie jest jasna, ale prawdopodobnie przyczyng moga
by¢ mikrozakrzepy krezki. Bél brzucha moze by¢ takze objawem zespotu Budda i Chiariego lub przetomu
hemolitycznego (patrz nizej)

» Postepowanie dorazne

®  Nalezy wykluczy¢ ostre zaburzenia chirurgiczne szczegdlnie zapalenie wyrostka, zapalenie
otrzewnej oraz kolke zétciowg

B  Trudnosci w rozpoznaniu zespofu Budda i Chiariego przedstawione sa ponizej
» Postepowanie terapeutyczne
®  Leki przeciwbdélowe z/bez lekéw spazmolitycznych

B Morfine aplikuje sie w intensywnym boélu (7>10) stosujgc normalne $rodki ostroznosci i po
upewnieniu sie, ze wszystkie choroby wymagajace interwencji chirurgicznej zostaty
wyeliminowane w diagnostyce réznicowej

2. Zespot Budda i Chiariego

Zespodt Budda i Chiariego nalezy uwzglednic w diagnostyce rdznicowej u pacjentow z bélem brzucha i
towarzyszaca ciezka autolizg watroby. Objawy oprdcz bélu brzucha obejmujg zespdt wodobrzusza.
» Postepowanie dorazne
B USG brzucha
» Postepowanie terapeutyczne

B Nie nalezy rozpoczynaé leczenia przed przeniesieniem na odziat oprocz rzadkich przypadkow
wstrzgsu

B Hospitalizacja na oddziale intensywnej terapii

http://www.orpha.net/data/patho/Pro/en/Emergency NapadowaNocnaHemoglobiuria-PLPro.pdf
©0rphanet Poland 3/6




3. Zakrzepica zyt mdzgu

W przypadku znacznego, niecodziennego i opornego na leczenie bdlu gtowy u pacjenta z PNH,
zlokalizowanego lub nie, zawsze nalezy rozwazyé zakrzepice zyt mozgu.

» Diagnostyka
®m Jak najszybciej angiografia rezonansu magnetycznego (angio-MRI)
» Leczenie
®  Nie nalezy rozpoczynac leczenia przed przeniesieniem na oddziat oprécz przypadkdw spigczki

B Hospitalizacja na oddziale intensywnej terapii
4. Kryzys hemolityczny i ostra niewydolnos¢ nerek

Niewydolno$¢ nerek nalezy bra¢ pod uwage w kazdym przypadku ciezkiego kryzysu hemolitycznego,
ktdremu czesto towarzyszy stan podgorgczkowy i bol brzucha

» Diagnostyka

B badanie biochemiczne krwi

B poziom mocznika i kreatyniny

m  elektrokardiogram (hiperkalemia)
» Leczenie

B Hospitalizacja na oddziale intensywnej terapii

5. Specjalny przypadek pacjentdow leczonych Ekulizumabem (Soliris®)

To przeciwciato blokuje uktad dopetniacza i pacjenci sg narazeni na powazne infekcje meningokokowe.
Wszyscy pacjenci poddawani terapii zostali zaszczepieni na meningococcus spp., ale powinni
profilaktycznie przyjmowac penicyline doustnie.

» Diagnostyka

B Jakakolwiek gorgczka u tych pacjentow musi nasuwac podejrzenie infekcji meningokokowej
(wrota zakazenia to ucho, nos, gardto)

B  nalezy zrobi¢ szybki posiew z krwi i ptynu mézgowo-rdzeniowego w razie watpliwosci
m Jakikolwiek objaw plamicy piorunujacej wymaga przeniesienia na oddziat intensywnej terapii
» Leczenie

B Hospitalizacja na oddziale intensywnej terapii

B Gdzie sa szpitale z oddziatem hematologii i intensywnej terapii

B Kiedy: jak najszybcie;j.

» Brak specjalnych przeciwwskazan. Zaden lek nie zostat uznany za czynnik wyzwalajacy kryzys
hemolityczny.
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Nalezy zachowac szczegdlng ostroznos$¢ podczas znieczulenia ogdlnego jesli pacjent otrzymuje
Ekulizumab (nowy lek, ktéry zabobiega aktywacji uktadu dopetniacza w hemolitycznej postaci
choroby). W praktyce, jeszcze ograniczona ilos¢ danych wskazuje na spore ryzyko wystapienia
kryzysu hemolitycznego podczas znieczulenia ogdlnego.

Nalezy mierzy¢ pacjentowi temperature by sprawdzi¢ czy nie rozwija sie infekcja
Nalezy oszacowac ryzyko wystgpienia incydentu zatoro-zakrzepowego
Nalezy przeprowadzi¢ badanie hematologiczne i oceni¢ czy nie jest wymagana transfuzja

Nalezy zlokalizowacé i ocenié stopien bolu
W razie watpliwosci nalezy skontaktowac sie z hematologiem lub lekarzem rodzinnym pacjenta

U pacjentow z kateterem nalezy monitorowac czy nie zaczyna sie infekcja.

U pacjentow przyjmujacych inhibitor dopetniacza (Soliris) nalezy przestrzega¢ podawania
antybiotyku, w przypadku bélu brzucha nalezy sprawdzi¢ date podania nastepnej dawki.

U pacjentéw przyjmujacych leki przeciwzakrzepowe nie nalezy zaprzestawa¢ podawania bez opinni
eksperta.

W przypadku nasilonych wymiotéw podad IV srodek przeciwwymiotny i.v.

W przypadku bélu (zwykle bdlu brzucha) podad leki przeciwbdlowe typu Il

Pacjenci nie mogg oddawad organdw do przeszczepu.
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