
Paroxysmale Nächtliche Hämoglobinurie (PNH)

Was sind die Anzeichen und 
Symptome von PNH?3-9

• Thrombosen

• Nierenversagen

• Fatigue 

• Anämie

• Dyspnoe

• Hämoglobinurie

• Abdominelle Schmerzen 

• Erektile Dysfunktion 

• Dysphagie

• Pulmonale Hypertonie

PNH ist eine seltene, durch das Komplementsystem, einem Teil des angeborenen Immunsystems, 

vermittelte potenziell lebensbedrohliche erworbene Erkrankung. Sie ist durch chronische 

intravaskuläre Hämolyse gekennzeichnet und betrifft hauptsächlich die blutbildenden Stammzellen.1,2

Das Durchschnittsalter für den 
Krankheitsausbruch liegt bei 
Anfang 30.3,11

PNH kann Frauen und Männer 
unabhängig von ihrer ethnischen 
Zugehörigkeit oder ihrem Alter 
gleichermaßen ohne 
Vorwarnung treffen.3,11

~20-35% der Patienten 
versterben innerhalb von sechs 
Jahren nach der Diagnose.12-13

Wie wird PNH verursacht?

PNH wird durch eine chronische Komplementaktivierung verursacht. Bei Patienten werden aufgrund einer 
erworbenen Mutation die roten Blutkörperchen durch das Komplementsystem zerstört, da ihnen bestimmte 
schützende Proteine fehlen. Bei gesunden Personen verhindern diese Schutzproteine auf den roten 
Blutkörperchen den Angriff durch das Komplementsystem. Bei gesunden Menschen greift das 
Komplementsystem Fremdkörper an und wird durch Steuerungseiweiße reguliert, damit es darüber hinaus 
nicht auch zu einem Angriff von körpereigenem Gewebe oder Organen kommt. Bei Patienten mit PNH liegt 
aufgrund der genetischen Mutationen eine gestörte Kontrolle des aktivierten Komplementsystems vor.1,2
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Weitere Informationen finden Sie unter alexion.de

Gemäß den PNH-Leitlinien der Fachgesellschaften DHGO, OeGHO und der SGH+SSH haben Patienten mit 
bestimmten Arten von hämolytischer Anämie, Knochenmarkstörungen und ungeklärten venösen oder 
arteriellen Thrombosen ein erhöhtes Risiko für PNH.7,14,20,23,25,26

paroxysmal = anfallsartig auftretend
nächtlich = in der Nacht auftretend
Hämoglobinurie = Ausscheidung des Blutfarbstoffes Hämoglobin über den Urin

Die schwerwiegendste Folge 
der chronischen intra-
vaskulären Hämolyse sind 
Thrombosen, die lebenswichtige 
Organe schädigen und zum 
vorzeitigen Tod führen können.10



Wie wird PNH behandelt?

In den letzten Jahren wurden immer mehr Erkenntnisse zur Funktion 
des Komplementsystems bei PNH gewonnen. Dies führte zu großen 
Fortschritten bei der Diagnose und Behandlung.25,26

• Supportive Behandlungsmethoden heilen nicht die Erkrankung, 
können aber unterstützen. Dazu zählen z. B. Bluttransfusionen, 
Antibiotikatherapie, immunsuppressive Therapie, Antikoagulanzien 
oder die Gabe von Eisen, Folsäure und Vitamin B12.

• Die allogene Stammzelltransplantation bietet die Chance auf 
Heilung. Aufgrund von hohen gesundheitlichen Risiken kommt sie 
jedoch nur für sehr wenige Patienten infrage.

• Ein zielgerichteter medikamentöser Ansatz ist die Hemmung des 
Komplementsystems.  

Wie wird PNH diagnostiziert?

• PNH kann mittels 
Durchflusszytometrie 
diagnostiziert werden.14

• Eine frühzeitige Diagnose 
kann angesichts der 
schwerwiegenden Folgen 
entscheidend sein.14,18 

• Die chronische 
intravaskuläre Hämolyse hat 
schwerwiegende Folgen und 
kann auch ohne Symptome 
voranschreiten.19-21

• Ein steigendes Bewusstsein 
über die unkontrollierte 
Komplementaktivierung bei 
PNH kann zu einer besseren  
Diagnose und Behandlung 
führen.7,22

• Die Diagnose kann aufgrund 
der vielseitigen Symptome, 
die oft anderen 
Erkrankungen ähneln, eine 
Herausforderung 
darstellen.23

• Bis zur Diagnose vergehen 
oft mehr als fünf Jahre.24
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“PNH ist eine Krankheit, die 
Aufmerksamkeit seitens der 
Medizin erfordert und ernst 
genommen werden muss. Mir 
persönlich ist es aber wichtig, 
positiv zu denken. Auch wenn 
es ein beängstigender Weg 
mit viel Ungewissheit ist, muss 
ich mein Leben leben. 

”
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