ALEXION

AstraZeneca Rare Disease

Atypisches Hamolytisch-Uramisches
Syndrom (aHUS)

ist eine seltene, chronische Erkrankung, die mit einer unkontrollierten und
UbermalSigen Aktivierung des Komplementsystems einhergeht. Bei Kindern
tritt die Erkrankung fast viermal haufiger auf als bei Erwachsenen.
Wahrend im Kindesalter Madchen und Jungen gleich haufig betroffen sind,
sind im Erwachsenenalter Frauen tendenziell haufiger betroffen.

Weiterfiihrende Informationen unter:

alexion.de/aHUS

alexion.de/fachkreise/medikamente/ultomiris/ahus (Log-in erforderlich)

&

Wodurch wird aHUS verursacht?

aHUS wird meist durch eine genetisch bedingte Fehlregulation des Komplementsystems, einem
zentralen Bestandteil der angeborenen Immunabwehr, verursacht. Die Folge ist eine dauerhaft
unkontrollierte Aktivierung des Komplementsystems, die zu Schadigungen der Gefawand und zur
Bildung von Mikrothromben fiihrt. Pathophysiologisch handelt es sich um eine thrombotische
Mikroangiopathie (TMA), die langfristige Organschaden insbesondere in der Niere verursachen kann.
Ausloser wie Infektionen, Schwangerschaft, schwerer Bluthochdruck, bestimmte Medikamente,
metabolische oder onkologische Erkrankungen sowie Impfungen kénnen die Erkrankung zusatzlich
triggern. In seltenen Fallen tritt aHUS auch spontan als erworbene Form auf.

Welche Symptome kénnen bei aHUS auftreten?

@ Hamatologische Verdnderungen @ Niere
* Hamolytische Anamie (Blutarmut * Nierenschadigung

durch Zerstérung roter Blutzellen) * Anreicherung von schadlichen

* Thrombozytopenie (Mangel an roten Stoffwechselabfallprodukten im Blut
Blutplattchen) durch erhéhten durch gestorte Nierenfunktion
Verbrauch (Urédmie)
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Wie wird aHUS diagnostiziert?

Die Diagnose aHUS wird in zwei Schritten gestellt:

* Im ersten Schritt wird als eindeutige Diagnosegrundlage die TMA mit der Trias Thrombozytopenie,
Nierenschadigung und mikroangiopathische hamolytische Anamie festgestellt.-3

* |Im zweiten Schritt wird durch valide Laborwerte die Diagnose aHUS bestatigt, wenn die ADAMTS-13-
Aktivitat* im Citratblut > 5-10 % betragt, eine Stuhlprobe auf Shigatoxin/EHEC negativ ist und serologisch
ebenfalls eine Infektion mit Shiga-Toxin-bildenden Escherichia coli (STEC) ausgeschlossen wurde.>4®
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Wie wird aHUS behandelt?

* BeiaHUS ist eine komplementinhibierende Therapie mit einem monoklonalen Antikérper verfiigbar, der
das UbermaRig aktivierte Komplementsystem wieder ins Gleichgewicht bringt und so die Manifestationen
der TMA beseitigen kann.

* Tritt bei fortschreitender Erkrankung eine Nierenschadigung auf, kann eine Nierenersatztherapie in Form
einer Dialyse oder eine Nierentransplantation notwendig sein.

Hier finden Sie Informationen zum Leben mit aHUS:
alexion.de/patienten-und-angehoerige/therapiegebiete/leben-mit-ahus

Wo finden Betroffene Hilfe? VY

Selbsthilfegruppen bieten Betroffenen Informationsmaterial, Kontaktadressen und die Méglichkeit zumx
Austausch. Fir Betroffene mit aHUS ist die Selbsthilfe fiir seltene komplementvermittelte Erkrankungen e.V.
(ahus-selbsthilfe.de/) eine gute Anlaufstelle.

AlPaCa — Das Alexion Patient Care Program unterstitzt Patient:innen mit umfassenden Informationen in
Form von Broschiren und Artikeln, personlicher Betreuung und Erinnerungsfunktionen — ohne medizinische
Beratung, die bleibt in den Handen des arztlichen Behandlers.

Mehr unter: alpaca-programm.de/ahus/

* ADAMTS13 = a disintegrin and metalloproteinase with a thrombospondin type 1 motif, member 13/von-Willebrand-Faktor-spaltende Protease
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Weitere Informationen finden Sie unter alexion.de
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