Leben mit

Der Gespriachsleitfaden fir akute hepatische Porphyrie (AHP) PORPHYRIE
Beginnen Sie das Gesprach mit Ihrem Arzt Akute hepatische Porphyrie

Nutzen Sie diesen Gesprachsleitfaden, um lhre Symptome im Blick zu behalten. Legen Sie ihn anschlieBend bei Ihrem nachsten
Termin bei Ihrem Arzt vor, um zu Uberprifen, ob Sie auf akute hepatische Porphyrie (AHP) untersucht werden sollten. Wahlen Sie
alle Optionen aus, die auf lhre Situation zutreffen.

1. Hatten Sie in diesen Bereichen uber mehr als einen Tag hinweg schwere

Schmerzen ungeklé rter Ursache? kreisen Sie die Stelle ein, an der diese Schmerzen bei lhnen aufgetreten sind, und
beschreiben Sie etwaige Details auf den Zeilen darunter.’

BRUST- )
KORPER RUCKEN
(Beschreibung) (Beschreibung)

BAUCH GLIEDMASSEN
(Beschreibung) (Beschreibung)

Jb

2. Sind bei Ihnen die folgenden Anzeichen und Symptome aufgetreten?

Alle zutreffenden Antworten ankreuzen: '

[ Gliederschwache O verwirrtheit [J Bauchschmerzen ungeklarter Ursache [J bunkler oder
oder -schmerzen rotlicher Urin
DAngst [Jschmerzen in Riicken oder Brust

[ raubheitsgefiinl . [ Niedriger Natrium-
& O Krampfanfalle [J Ubelkeit und Erbrechen spiegeglim Blut
[ Erschépfun
PTUng O Schlaflosigkeit [J Lasionen oder Blasen an den der
O Mudigkeit o Sonne ausgesetzten Hautstellen*
[J Halluzinationen
O Lahmung 0 . [ schneller Herzschlag *Nur bei hereditarer
Depression Koproporphyrie und
O Atemlahmung [J Hoher Blutdruck Porphyria variegata.
DVerstopfung
[ verlust von Sinnes- oder Durchfall
empfindungen
Seit wann treten diese Symptome bei lhnen auf? Mussten Sie wegen Ihrer Symptome jemals ins Krankenhaus gehen?
DJa I Nein

Bitte schreiben Sie alle zusatzlichen Informationen auf, die Ihrer Ansicht nach fur Ihren Arzt wichtig sein kénnten:

Dieser Gesprachsleitfaden wurde nicht von medizinischen Organisationen validiert .¢A| n>/| am
PH

und ersetzt nicht die Beurteilung durch einen ausgebildeten Arzt. ARMACEUTICALS




Der Gesprachsleitfaden fur akute hepatische Porphyrie (AHP)
Beginnen Sie das Gesprach mit Ihrem Arzt

3. Hatten Sie eine der folgenden Diagnosen oder Operationen?

Alle zutreffenden Antworten ankreuzen:

_y

Erkrankungen des
Magen-Darm-Trakts®>”’

D Reizdarmsyndrom (IBS)

[ Akute Magenschleimhaut-
entzindung mit Erbrechen

Neurologische/neuro-
psychiatrische Erkrankungen>¢

- OFribromyalgie
O Guillain-Barré-Syndrom

1

o

Erkrankungen und Beschwerden
im Unterbauch, die eine Operation
erfordern®

O Blinddarmentziindung

O Gallenblasenentziindung

DPsychose
[ Hepatitis [J Bauchfellentziindun
patit Gyndkologische Erkrankungen® . zundung

I Morbus crohn [ pbarmverschiuss

[J Endometriose

Traten bei Ihnen nach der Operation weiterhin dieselben starken Schmerzen ungeklarter Ursache auf?

Dja [ Nein [ Nicht zutreffend

4. Sind die Symptome erstmals innerhalb von zwei Tagen aufgetreten, nachdem
Sie Folgendem ausgesetzt waren? alle zutreffenden Antworten ankreuzen:!
/R W s
(&) &

J ¢ Y &

[ einnahme O Hormonelle [ Aikohol- Orauchen [ Stress, der verursacht O rasten
bestimmter Veranderungen konsum wird durch: oder kohlen-
Medikamente einschlieRlich Ostrogen- und - Infektionen hydratarme

Diaten

- Operationen
- Koérperliche Erschépfung
- Seelische Erschopfung

Progesteron-Konzentrationen.
Diese Hormone schwanken
am starksten wahrend der 2
Wochen vor Beginn des Mens-
truationszyklus einer Frau.

5. Beeintrachtigen Ilhre Symptome Bereiche Ihres Lebens? alle zutreffenden Antworten ankreuzen:s*
| | |

[ schlaf [ Arbeit [schule [ Essen Wie stark I 1 |
beeintrachtigend? 1 5 10
[ Gesellschaftliche Kontaktpflege/Planung
Wie haufig? DTéinch CIwéchentlich
[J Gedichtnis/klares Denken [ Erledigen von Aufgaben
[ Monatlich [ jahrlich
[ Aufrechterhalten eines O Sonstige:

bestimmten Energieniveaus

6. Wurde bei einem Ihrer Familienangehorigen bereits ein Typ von AHP diagnostiziert?

O Porphyria variegata (PV) [ Hereditare Koproporphyrie (HKP)

|:|Nein

[ Akute intermittierende Porphyrie (AIP)

[ ALAD-Mangel-Porphyrie (ADP) [ Nicht sicher

Bitte schreiben Sie alle zusatzlichen Informationen auf, die Ihrer Ansicht nach fur Ihren Arzt wichtig sein kénnten:

Dieser Gesprachsleitfaden wurde nicht von medizinischen Organisationen validiert

und ersetzt nicht die Beurteilung durch einen ausgebildeten Arzt.




Leben mit

Wie AHP diagnostiziert wird PORPHYRIE

Akute hepatische Porphyrie

Akute hepatische Porphyrie (AHP) bezeichnet eine Gruppe seltener, genetisch bedingter Erkrankungen mit potenziell lebens-
bedrohlichen Attacken. Bei manchen Menschen geht die AHP mit chronischen, stark beeintrachtigenden Symptomen einher, die
sich nachteilig auf die Funktionsfahigkeit im Alltag und die Lebensqualitat auswirken."® Personen, bei denen moglicherweise Symp-
tome auftreten und die die Diagnose einer AHP vermuten, sollten ihren Arzt um eine Untersuchung auf erhéhte PBG- und ALA-
Konzentrationen und Porphyrine mittels einfacher Spontanurintests bitten. Nachstehend ist dargestellt, wie Arzte zur Diagnose
AHP gelangen. Nach den Urintests kdnnen genetische Tests eingesetzt werden, um den konkreten Typ der AHP zu bestatigen.?

‘1] Andere Erkrankungen ausschlieRen
‘2] Anzeichen und Symptome der AHP vermuten

3] PBG, ALA und Porphyrine im Spontanurin testen’351

(Biochemische Untersuchung auf PBG, ALA und Porphyrine)
@ PBG (Porphobilinogen)* (&) ALA (Aminoldvulinséure)* (&) Porphyrine’

Es wird empfohlen, innerhalb von 48 Stunden nach Einsetzen der Symptome einen Urintest durchzuftihren, da die PBG- und
ALA-Konzentrationen im Zeitverlauf abnehmen, was die Wahrscheinlichkeit eines falsch-negativen Ergebnisses erhoht.

Eine Untersuchung auf die Porphyrine im Urin ist ein unspezifischer Test und sollte nicht allein zur Diagnose der AHP heran-
gezogen werden.™ "

*PBG und ALA sind Stoffe, die produziert werden, wenn die Leber Hdm synthetisiert. Erh6hte PBG- und ALA-Konzentrationen
kénnen eine toxische Wirkung entwickeln und wurden mit den Symptomen und Attacken der AHP in Verbindung gebracht.2'°2
'Porphyrin-Analysen kénnen die Identifizierung der konkreten AHP unterstitzen.?

‘4| Die Testergebnisse tiberpriifen?
Positiv - Ihr Arzt kann genetische Tests oder Porphyrin-Analysen durchfihren, um den Typ der AHP zu bestatigen.

Negativ - Wenn lhr Arzt weiterhin AHP vermutet, wird der Urintest wahrend einer Attacke wiederholt, und/oder es werden
genetische Tests in Erwagung gezogen.
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