Der Gesprachsleitfaden fur akute hepatische Porphyrie (AHP) BOBPHYRIE

Beginnen Sie das Gesprach mit Inrem Arzt ~Aruta hopaische Poroyie

Nutzen Sie diesen Gesprachsleitfaden, um lhre Symptome im Blick zu behalten. Legen Sie ihn anschlielend 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 ungeklarter Ursache?

Kreisen Sie die Stelle ein, an der diese Schmerzen bei Ihnen aufgetreten sind, und beschreiben Sie etwaige Details
auf den Zeilen darunter.’

BRUST RUCKEN

(Beschreibung) , (Beschreibung)
BAUCH GLIEDMASSEN
(Beschreibung) \ (Beschreibung)

J 0

2. Sind bei Ihnen die folgenden Anzeichen und Symptome aufgetreten?
Alle zutreffenden Antworten ankreuzen':

O Gliederschwache OVerwirrtheit O Bauchschmerzen ungeklarter Ursache 0O Dunkler oder
oder-schmenzen O Angst OSchmerzen in Ricken oder Brust rotlicher Urin

O Taubheitsgefuhl O Krampfanfélle OUbelkeit und Erbrechen O Niedriger Natrium-

O Erschopfung O Schlaflosigkeit OLasionen oder Blasen an den der spiegel Im Blut

O Mudigkeit O Halluzinationen Sonne ausgesetzten Hautstellen*

OLahmung OSchneller Herzschlag

O Depression

*MNur bei hereditarer Koproporphyrie

O Atemlah mung n VEFStDprﬂg oder OHoher Blutdruck und Parphyria variegata,
O Verlust von Sinnes- Durchfall
empfindungen
Seit wann treten diese Symptome bei lhnen auf? Mussten Sie wegen |hrer Symptome jemals ins
Krankenhaus gehen?
O |a O Nein

Bitte schreiben Sie alle zusatzlichen Informationen auf, die Ihrer Ansicht nach fur Ihren Arzt wichtig sein kénnten:
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Dieser Gesprachsleitfaden wurde nicht von medizinischen Organisationen validiert und ersetzt nicht die Beurteilung durch einen
ausgebildeten Arzt.
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Der Gesprachsleitfaden fur akute hepatische Porphyrie (AHP) PORPHYRIE

Beginnen Sie das Gesprach mit Inrem Arzt ~ ke atioche Porpye

3. Hatten Sie eine der folgenden Diagnosen oder Operationen? Alle zutreffenden Antworten

ankreuzen:
~ Erkrankungen des L\_ Neurologische/neuropsychiatrische i:.r-(j Erkrankungen und Beschwerden
M Magen-Darm-Trakts®”’ g Erkrankungens® im Unterbauch, die eine
- - Operation erfordern®
O Reizdarmsyndrom (IBS) O Fibromyalgie |
O Guillain-Barré-Syndrom O Blinddarmentzundung
O Akute Magenschleim- O Gallenblasenentziindung
hautentzindung mit Erbrechen O Psychose i
) . O Bauchfellentzindung
O Hepatitis Gynakologische Erkrankungens®
O Darmverschluss
O Morbus Crohn O Endometriose

Traten bei Ihnen nach der Operation weiterhin dieselben starken Schmerzen ungeklarter Ursache auf?
O Ja O Nein O Nicht zutreffend

4. Sind die Symptome erstmals innerhalb von zwei Tagen aufgetreten, nachdem Sie
Folgendem ausgesetzt waren? Alle zutreffenden Antworten ankreuzen':

a G - Z B )

|
[0 EINNAHME [T HORMONELLE [1 ALKOHOLKONSUM ] RAUCHEN [] STRESS, DER VERURSACHT [ FASTEN

BESTIMMTER VERANDERUNGEN WIRD DURCH: oder
MEDIKAMENTE einschlieRlich Ostrogen- und - Infektionen kohlenhydrat
Progesteron-Konzentrationen. - Operationen -arme Didten

Diese Hormone schwanken am . p :
starksten wahrend der 2 Wochen - Kérperliche Erschopfung
vor Beginn des
Menstruationszyklus einer Frau.

- Seelische Erschopfung

5. Beeintrachtigen lhre Symptome Bereiche Ihres Lebens? Ale zutreffenden Antworten ankreuzen®::

O Schlaf OArbeit  OSchule O Essen Wie stark | | |
beeintrachtigend?

O Gesellschaftliche Kontaktpflege/Planung SeINtratteEnas 5 10

O Gedachtnis/klares Denken O Erledigen von Aufgaben Wie haufig? O Taglich 0 Wéchentlich

O Aufrechterhalten eines O Sonstige: O Monatlich O Jahrlich

bestimmten Energieniveaus

6. Wurde bei einem lhrer Familienangehorigen bereits ein Typ von AHP diagnostiziert?
O Akute intermittierende Porphyrie (AIP) O Porphyria variegata (PV) O Hereditare Koproporphyrie (HCP)

OALAD-Mangel-Porphyrie (ADP) ONein O Nicht sicher

Bitte schreiben Sie alle zusatzlichen Informationen auf, die Ihrer Ansicht nach fur Ihren Arzt wichtig sein kénnten:
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Dieser Gesprachsleitfaden wurde nicht von medizinischen Organisationen validiert und ersetzt nicht die Beurteilung durch einen
ausgebildeten Arzt.
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[ eben mit

Wie AHP diagnostiziert wird PORPHYRIE

Akute hepatische Porphyrie

Akute hepatische Porphyrie (AHP) bezeichnet eine Gruppe seltener, genetisch bedingter Erkrankungen mit potenziell
lebensbedrohlichen Attacken. Bei manchen Menschen geht die AHP mit chronischen, stark beeintréachtigenden Symptomen einher,
die sich nachteilig auf die Funktionsfahigkeit im Alltag und die Lebensqualitat auswirken."* Personen, bei denen maoglicherweise
Symptome 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.’

Andere Erkrankungen ausschliel3en

=

Anzeichen und Symptome der AHP vermuten

2
3| PBG, ALA und Porphyrine im Spontanurin testen'3>10
(Biochemische Untersuchung auf PBG, ALA und Porphyrine)

@ PBG (Porphobilinogen)* @ ALA (Aminolavulinsaure)* @ Porphyrine’

Es wird empfohlen, innerhalb von 48 Stunden nach Einsetzen der Symptome einen Urintest durchzufthren, 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 herangezogen werden.' !
*PBG und ALA sind Stoffe, die produziert werden, wenn die Leber Ham synthetisiert. Erhéhte PBG- und ALA-Konzentrationen kénnen eine toxische Wirkung
entwickeln und wurden mit den Symptomen und Attacken der AHP in Verbindung gebracht.>1972

‘Porphyrin-Analysen kénnen die Identifizierung der konkreten AHP unterstutzen.?

4| Die Testergebnisse liberpriifen3
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 Erwdagung gezogen.
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