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Stare powiedzenie edukacyjne dla lekarzy moéwi: ,Jesli slyszysz tetent za oknem, to
mysl o koniu, a nie o zebrze” Rzadko, ale jednak moze sie zdarzy¢ i zebra. Ta uwaga
dotyczy wszystkich bardzo rzadko wystepujacych choréb. Aby méc rozpoznaé bar-
dzo rzadka chorobe, trzeba wpas¢ na pomysl, ze to moze by¢ wtasnie ona; bez znajo-
mosci jej objawdw jednak nie da sie tego zrobic.

PNH - nocna napadowa hemoglobinuria nalezy do bardzo rzadkich, ale takze nie-

dodiagnozowanych chordéb. Spowodowana jest nabyta mutacja somatyczng w obre-

bie ukladu krwiotwdrczego pojawiajaca sie najczesciej w $rednim wieku (30-60 lat).

Nie rozpoznaje si¢ jej u dzieci, a nastolatkowie choruja rzadko. Wazne sa nastepujace

fakty:

+ Mimo ze schorzenie ma podloze hematologiczne, to pacjenci moga zglaszac sie
do lekarzy réznych specjalnosci z objawami sugerujacymi chorobe gastroentero-
logiczna, pulmonologiczna, kardiologiczng, chirurgiczng i wiele innych. Dlate-
go tak wazne jest, aby lekarze wielu specjalnosci byli $wiadomi, ze taka choroba
w ogdle istnieje.

o Chorzy z rozpoznaniem PNH moga skorzysta¢ z leczenia dostepnego w ramach
programu lekowego finansowanego przez Ministerstwo Zdrowia.

Podloze objawéw nocnej napadowej hemoglobinurii stanowia przewlekla hemoliza
oraz nastepujace z tego powodu niedokrwienie réznych narzadéw, bedace przyczyna
objawdéw narzadowych. Niedokrwieniu moga towarzyszy¢: mikrozakrzepy, zakrzepi-
ca w nietypowych miejscach, skurcze miesniéwki gltadkiej spowodowane niedokrwie-
niem. Wszystko to moze powodowa¢ bdle brzucha, epizody zaburzen polykania
(dysfagie), béle w klatce piersiowej, objawy mdzgowe, béle glowy, bdle migsniowe i za-
burzenia motoryki. Towarzysza temu takze objawy i nieprawidlowosci o charakterze
hematologicznym: hemoglobinuria, hemoliza wewnatrznaczyniowa, pancytopenia,
niewydolno$¢ szpiku — te znaleziska nie musza by¢ jednak pierwszoplanowe.
Diagnostyka i leczeniem zajmuja sie oczywiscie hematolodzy, ale lekarze wielu in-
nych specjalnosci, ktérzy zetkna sie z wymienionymi wyzej objawami z jednoczesna
hemoglobinuriag (tylko historycznie nocng; obecnie wiadomo, ze pora dnia nie ma
znaczenia) lub hemoliza, takze powinni wiedzie¢, jak pokierowaé dalszymi losami
pacjenta.

U gastroenterologéw powinna sie zapala¢ czerwona lampka, gdy wspdlistnieja obja-
wy hematologiczne i gastrologiczne, np.: anemia z zo6ltaczka i dysfagia, hemoglobi-
nuria w badaniu moczu z zéttaczka/anemia i bélami brzucha albo zakrzepica zylna,
béle glowy, béle brzucha i anemia. Kombinacji réznych objawéw, w tym nietypo-
wych, moze by¢ wiele. Warto przyjrze¢ im sie blizej lub zleci¢ rutynowe badania krwi
i moczu w poszukiwaniu sygnatu, ze moze to by¢ PNH.
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Celem artykulu pani dr Justyny Koziniskiej jest wlasnie uswia-
domienie lekarzy wszystkich specjalnosci, gléwnie gastroente-
rologdw, ze taka choroba istnieje. Wazne, Zeby o niej pomysle¢;
kazdemu moze si¢ przytrafi¢ taka ,zebra” Wpadniecie na jej
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